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Einleitung.

Von vornherein nur Mediziner geworden, um spiiter einmal aus patho-
logischen Verinderungen Schliisse auf normale Erscheinungen des Seelen-
uiid Nervenlebens zichen zo konnen, haben wir beide schon wihrend unserer
Studienzeit zu unserem grofiten Schmerze festgestellt, wie weit dic Lehre von
den Erkranlkungen des Nervensystems hinter der Klintk anderer Organe zurlick-
stand. Aus diesem Grunde haben wir neben einer Vermehrung unserer Kennt-
nisse von den Entstehungsmechanismen psychogener Krankheitsersche inungen
eine Forderung der schr im Rickstand gebliebenen normalen und pathologischen
JAnatomse des Zentralnervensystems angestrebt.

Von der Pilege der normalen Anafomie erwarteten wir eine Vertiefung der
Lokalisationslehre. Diese aber sollte uns verstindlich machen, welche Funk-
tionen bei den einzelnen Erkrankungen gestort sind. Dem pathologisch-anatomischen
Prozeft glaubten wir dagegen ganz und gar die Entscheidung dariiber einrdumen
zu miissen, ob die Krankheitsphinomene in der Form von Reiz- oder Ausfalls-
erscheinungen auftreten.  Die Intensitit der Storung, die Zeit ihres Beginns
und ihr Verlauf endlich schienen uns durch zwei Momente bedingt zu sein, den
pathologisch-anatomischem FProzell und die Funktfionstichtigkeit
der gesund gebliebenen Hirnteile. Fir die letztere galt es bei dieser Sach-
lage, durch Schaffung einer Tndividualanatomse einen morphologischen Maflstab
zu finden.

Wir haben zunichst die normale Anatomie — und hier spezicll dicjenige
des Grofhirns — zu fordern versucht. Die klinisch-anatomische Methade hat
his zum Anfang dieses Jahrhunderts beim Menschen neben einigen stummen
Zonen etwa neun Rindenfelder mit besonderen Funktionen voneinander getrennt.”)
Uiber einzelne dieser Rindenfelder war man sieh dabei nicht einig geworden,
Scharfe Grenzen der einzelnen Territorien wurden von keinem Autor in ein-
wandsfreier Weise nachgewiesen, Inzwischen haben wir nun gelernt, auf Grund
von architebtonischen Verschiedenheiten, d. h. Differenzen in der Anordnung,
der Zahl und der groben Form der Zellen und Markiasern, in der menschlichen
Grofihirnhemisphiire zweihundert haarscharf gegeneinander abgegrenzte Rinden-
felder zu unterscheiden. Tierexperimente berechtigten uns dabei allmihlich
sur Annahme, daf alle diese Felder auch von physiologisclier UngleicMeit
cind. Es hat sich weiter herausgestellt, dafl manche Rindenfelder bei Mensch
und Tier, wie bei verschiedenen Tieren einen ganz iden tischen Bau zeigen.
Zugleich haben wir fir verschiedene Tiergruppen den Nachweis liefern kénnen,
dafl derartig identisch gebaute Rindenfelder auch auf experimentelle Eingriffe

1) 0. Vogt wird eine cingehendere und allgemein verstindiiche Darstellung der Ausfohrungen
dieses Absatzes in seinem Aufsatz Zur topistischen Erforschung des menschlichen Seclen- und Nerven-
lehens® bringen, Dieses Journal.  Bd. 26,
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identisch reagieren, Damit hat sich uns die Maglichkeit eroffnet, am Tier
einwandsfreicr lestzustellende lokalisatorische Befunde ohne weiteres auf den
Menschen zu iibertragen, Wie verfiigen auch schon @ber entsprechende llinzsche
Bestatigungen mit derjenigen Prizision, welche der klinisch-anatomischen For-
schung auf Grund der Tatsache miglich ist, dafi die n Betracht kommenden
Hirnverlet sungen niemals gerade mit unseren anatomisch-physiclogischen Rinden-
feldern zusammenfallen.  Wir haben sodann festgestellt, dadh das menschliche
Gehitn nichl etwa cinfach e grofies Affenhirn bildet, sondern dali in ihim
-ganz hestimmte Rindenbezirke ein besonderes Grilenwachstum und einen
cingig dastehenden Zerfall in architektonische Einzelfelder auf-
weigen, Wit haben auch in mehreren Fiillen bereits den Nachweis liefern konnen,
dub dicse spezifisch mensehlichen Rindenfelder auch die Triger spezilisch
menschlicher Funktionen sind. Mit der Auffindung einer unerwartet groben
Fahl haarscharf gegeneinander abgegrenzter Rindenfelder und ciner gewissen
individuellen Variabilitat derselben hat sich uns [erner die Moglichkent erafinet,
fiit das eingelne Gehirn die Grie der verschiedenen Rindenfelder, den individuellen
Zeefall einzelner derselben in besondere Unterfelder sowie auch einen speziellen
sdividuellen Sonderbau einzelner Felder aufzudecken und damit eine Individual-
anatomie #u begrinden, Auf ihre Bedeutung fir die Gestaltung des cinzelnen
K rankheitsfalles haben wir schon oben hingewiesen und werden wir spiter zurlick-
kommen. Dic Individualanatomie scheint uns aber noch nach anderer Richtung
von sehr grofier Wichtigkeit zu sein.  Veremigt mit ciner Indivfdual psvehologe
wird sie unscrer Ansicht nach die Hirnlokalisationslehre iiber das hinausiithren
konnen, was dag Studivm kradkhait verinderter Gehirne zu leisten vermag.
las letztere hat grofie methodologische Schwichen. Die Herde fallen - Wit
wir schon hervorhoben —— nicht mit den architektonisehen Feldern zusammen,
Sehr oft sind mehrere Herde vorhanden. Eindeutige lokalisatorische Rickschliese
sind dann unmiglich, Die Herde sind wvielfach die Folge diffuser Erkrankungen
des Gehirns.  Dieses Moment verhindert eine richtige Erkennung der Herd:
symptome,  Dazu kommen noch dic individuellen Differenzen der Stirke
der kompensatorischen Krifte, Endlich kinnen viellach die Krinken keine
gentigende Auskunft iiber ihre seelischien Storungen geben. Eine Erganzung der
Llinisch-anatomischen Methode durch die psychologische und anatomische
Apalyse individueller Besonderheiten ist deshalb ein dringendes Bedilrfnis.
Sehlielich muf heute nach der Aufdeckung einer so groflen Zahl architelto-
nischer Rindenfelder ihre Kenntnis als eine unentbehrliche Grundlage fir dic

Feststellung pathologischer Verinderungen der Architektonik bezeichiet ]

werden.

Seit 1910 hat C. Vogt TlLl’ﬂ aber daneben eine systematische Erforschung
der Erkrankingen des Steigwm i Angriff genomioen.

e Motive zu dieser Untersuchung waren sehr mannigfache.  Man war
zur Zeit des Beginns der Studien C. Vogts im alipemeinen der Meinung, dafl
man weder etwas von der normalen Funktion, noch von den klinischen

Symptomen der Erkrankungen des Striatum pder des stridren Swetems wullte,
.
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Die klinisch-anatoniischen Feststellungen von Landou ey (1878}, Murrell (1879),
Hebold (1892), Eichhorst (1804), Anton (1895, Loewy {1903}, Berger {1903
und Jelgersma (1908), sowie die Ausfiihrungen I Maries (1856 und spiter),
Brissauds und Haliprés {1804—04) hatten keing allpemeine Anerkennung
gefunden. Wir weisen nur auf Edingers, in unserer Arbeit | Zur Kenntnis usw. ™
zitierten Ausfibrungen aus dem Jabwe 1911 und darauf hin, dab J. Déjerine
noch 1914 unter Ignorierung cines selbst von ihm susammen mit Sollier (1838)
gemachten Befundes jeden Einblick in die Funktion von Striatum und Pallidum
lengnete,

Es handeﬁa«s{;h ‘aber nicht sur darum, die Funktion des Striatum bew,
die Symptomatologie seiner Erkrankung zu kliiren, sondern durch die Aut-
deckiing der Striatumphysiologie cinen Einblick in die Are und Wese 2o be-
kemmen, in welcher die Funktion dieses uralten Organs sich in die’ Leistungen
der ph ylugune![wh jiingeren Hirnrindenfelder einordnet

ferner missen wir daran erinnern, dall C. Vogt ihre Stodien 2 ciner Zeit
anfing, Wi unsere physiologischen Experimente uns noch nicht berechtigten,
in jeder architektonigehen Differenz den Ausdruck einer physiclogischen zu
sehen und vor allem poch nicht einen Parallelismus awischen der Starke architek:
tonischer und  funktioneller Ve'mhﬁbdunh:itm zu behaupten,  Das Striatum
ist mun aber hinsichtlich seines Baues mit keinem unscrer korlikalen Arcae ver-
gleichbar. Ex mufite alsofeme ganz andere Funktion haben, wenn die Stiirke
architektonischer  Differenzen  derjenigen  physiologischer  Verschiedenheiten
parallel geht. Ferner zeigen Striatum und Pallidum unter sich einen
ganz ungleichen Bau. Auch diese Tatsache mubite ihren funktivnellen Aus-
druck haben. Eine Klirung der Funktion des Striatum und des Pallidum baw,
der Erscheinungen ihrer Erkrankungen war daher wenigstend bei Beginn der
Studien . Vopts von weittragender Dedewtung fr die physmlugmhc Be-
wertung unsercr architektonischen Festetellungen.

Iiazu kam noch ein weiterer anatomisch-physiologischer Gesichtspunkt.

Emtsprechend der Tatsache, daf alle Zentren des Nervensystems suf mekr
ndler wenigor dircktem Wepe mitcinander verburtlen sind, kénpte men deran
denken, dafi jede Erkrankung des Nervensystems die Funktionen des Striatum
heeinflusse und somit stridire Symptome zeitige. Das ist aber in einer klinisch
hervortretenden Form in weitestem Ma Be nicht deff Fall. Nuor die Erkrankung
panz bestimmter, fasersystematisch sehr eng mit dem Striatum
verkntpfter Grisea, baw. ihrer Fasersysteme fiihrt zu inisch fafbaren
strifiren Symptomen. Wir halten uns deshall fir durchavs berechtigt, von Er-
krankungen des stridren Systems zu sprechen, wenn wir awch noch nicht —
wie wir weiter unten sehen werden — den Umfang des strifiren Systems geniu
feststellen konpen, Wir wollen nur darsuf hinweisen, dafl wir schon heote
in der Lage sind, dieses System und seine Erkrankungen zum System der
Area gigantopyramidalis (dem | Pyramidensystem™ der Autoren) und dessen
pathelogischon Vl:randﬂurlgtu i Gegensatz 7u bringen.

In der 1. Serie unscrer | Allgemeinere Ergebnisse usw., " (1. Erghni.ungsheft.
ds. B d. Journ.) glauben wir den schon oben erwiihnten Nachweis geliefert zu

2
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haben, dafi wir jedem architektenisch besonders gebauten Griseum eine beson-
dere Funktion und seiner Erkrankung deshalb auch eine speziclle Symptomato-
logie zuzuschreiben haben. In dem Ausbau dieser Symptomatologicn sehen
wir cine wesentliche Aufgabe der kiinftig vereinigten und dabei noch durch
das physiologische Experiment unterstiitzeen klinischen und anatomischen For-
schung. Neben der Ergrindung der Funktionen und der pathologischen Sympto-
matologien det cinzelnen Grisea erwiichst aber nach unserer Ansicht der Neurg-
pathologie der niichstén Jahrzehnte als cin weiteres Ziel die Aussonderung
derjenigen Neuronensysteme, welche in so enger Bezichung zueinander
stehen, daf eine Stirung dieser Systeme an einer beliebigen Stelle wesentliche
Funktionsleistungen des ganzen Systems aufhebt und, dementsprechend
beliebig lokalisierte Erkrankungen dieses Systems zu nahe verwandten klinischen
Krankheitsbildern fihren. In dem Versuch, aus der grofien Gruppe ven Herd-
erkrankungen dicjenigen des stridiren Systems herauszuschilen, sehen wir einen
Schritt auf dem Wege dieser Art neuro-pathclogischer Forschung.

L

Daneben waren es dann aber noch allgemeine pathologisch-anatontisehe
Fragen, welche C. Vogt zu ihren Studien veranlaften.

Wir habensfrither schon 6fter ausgefihrt, wie wir zum Ausbau der ,archi-
tektonischen® Gliederung des Grofihirns und der mit ihm fa.sergystmaatmch
eng zusammenhingenden subkortikalen Grisea gekommen sind,  Wir hatten
die Fasersysteme als | die Gesamtheit aller der Nervenfasern, welche cin ner-
viiges Zentrum zu einem anderen entsendet", definiert. Fine solche Definition
mufite ,,in uns das Streben nach einer anatomischen Begrenzung dieser nervasen
Zentren zeitigen®, Als O, Vogt unserem neuen Mitarbeiter Brodmann seinerzeit
vorschlug, diese Begrenzung susammen mit ihm systematisch in Angriff zu
nchmen, hoffte er durch feinste Messung der Zellgroflen, -mengen usw. z2u Re-
sultaten zu kommen, Dic Untersuchungen unseres Institites und anderer For-
scher haben dann ergeben, dafl bereits viel gribere, in der Zahl, der Anordnung
und der groben Morphologie der Nervenzellen udd der Markfs.sum gich duflernde,
d.h. 0. Vogts architektonische” Unterschiede existieren und zu einer ganz un-
erwartet weitgehenden und scharfen Gliederung fihren. In einer fhnlichen
Situation befand sich nun C. Vaogt, als sie das Studium der strifirbn Erkran-
kungen in Angriff nahm. Dieselben galten damals vielfach als | funktionelle’s,
d. h. als auf so feinen Verfinderungen beruhende, daf sic der heutigen anato
mischen Forschung unzugiinglich wiren, Unsere gegenwiirtige architeltonische
Rindengliederung hatte seit der Mitte der 8o er Jahre, d. h, seit der Entdeckung
der elektiven Zelleibfarbung durch Nissl und der Markscheidenfirbung durch
Weigert durchpefihrt werden kiinnen. Sie ist wegen Mangels einer prizisen
Fragestellung und wegen der Tendenz, gleich die Priiparate mit stirksten Ver-
groflerungen zu betrachten, zunichst nicht in Angriff genommen. Dieser Sach-
verhalt mufite C, Vogt die Frage aufdriingen, ob nicht auch die stridren
Erkrankungen sich bercits in einer pathologischen Architektonik fullerten
und ob diese Tatzache bisher nicht einfach ebenfalls deswegen iiberschen wire,
weil man gar nicht auf diesen Gedanken gekommen war,

(e
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Weiter stand C. Vogt vor dem Problem, wie scharf cventuelle archi-
tektonische Verdnderungen gegeneinander abgeprenzt seien. (. Vogt hat sich in
seinen Studien diber das Variieren einzelner Insektengattungen davon diberzeugt,
dall gewisse Arten bei Verhinderung von Vermischungen in zahlreiche, scharf
gegeneinander abgegrenzte geographische Unierarten zerfallen, dall aber inner-
halb der einzelnen Subspeszies alle Tiere die speziellen Merkmale zeigen.  Lhe
grofle Gleichheit- der Individuen der Unterarten lAft sich nach O; Vogt nur
durch die Annahme erkliren, daB alle Individuen emer Gegend auf bestimmte
Milicuinderungen mit einer gleichartigen Variation reagiert haben. Wirden nun
eventuell pathologisch-anatomische Prozesse sich teilweise untereinander gleichen,
teilweise aber sich scharf gegenemander abheben, so miifite sich uns nach Ana-
Ingie die Annahme aufdringen, dal fir die einzelnen Gruppen ein aufierhalb
des strifiren Systems gelegener pathogener Faktor von tiberragendem
Einflufl gewesen ist, s¢lbst wenn er seine Rolle vielleicht schon in der Aszendenz
_gespiclt hat.

Solche Milieurcize veranlassen nun in dem gleichen geographischen Beairke
verwandte Arten in der gleichen Richtung zu variieren (geographische Kon-
vergene O, Vogts).- Aber die Intensitit dieser Variation zeigt fiir die emnzelnen
Spezies ungleiche Grade. Diese Differenz hiingt von den durch die verschiedene
erbliche Konstitution bedingten Reaktionstendenzen der einzelnen Spezies ab.
Feinere Unterschiede in dieser Reaktionstendenz kann man auch bei den In-
dividuen der gleichen Spezies finden. Im Rahmen der im allgemeinen gleichen
exogenen striiren Erkrankung missen wir deshalb doch familiire und fir
einzelne Rassen charakteristische Verschiedénheiten erwarten.

Wir schen ferner bei den betreffenden Insektengattungen, dafl einzelne
Arten auf einen bestimmten Milieureiz garnicht reagiercn, also an der geographi-
schen Konvergenz nicht teilnehmen, Eine der Ursachen ist eine zu abweichende
erbliche Konstitution, Wir diirfen dementsprechend auch erwarten, dall es
pathologische Prozesse im strifiren System gibt, welche nur bestimmte Menschen-
rassen befallen.

0. Vopgt ist i seinen Insektenstudien schlifflich zu der Feststellung ge-
kommen, dafl das einzelne Merkmal sich bei stark wvariicrenden Inscktenarten
nicht belicbig, sondern nur in ganz bestimmien Richtungen veriindert.
Diiese Tatsache mufll uns vermuten lassen, dafl wir mur eine relativ beschrinkte
Zahl verschiedener Krankheitzprozesse im strifiren System aufdecken werden,

Wir wissen des Weiteren, dal Schmetterlinge, deren Puppen starker Kilte
ocler Hitze ausgesetzt waren, nahezu identische Aberrationen zeigen. Gilt
diese Tatsache auch fiir die pathologische Anatomie des strifiren Systems, so
milssen wir erwarten, dafi der einzelne KrankheitsprogeB durch ungleiche
duBere Ursachen ausgelost werden kann,

Bei dieser Sachlage fragt es sich dann aber, ab verschiedene Atiologien
dem im Prinzip gleichen pathologisch-anatomischen Prozell doch einen speziellen
Charakter verlethen,

Ferner mufiten . Vagts Untersuchungen bei positiven Ergebnissen die
Frage kliren, ob das strifire Svstem bazw, Teile desselben eine besondere Dhs-

11
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position oder Nichtveranlagurg zu einer Eekrankung bei Emwirkung gewisser
Schiidigungen zeigen. Wie wir schon in unserem Aufsatz  Zur Kenntnis usw.™
ausgefihrt haben, miillte cine derartige positive oder negative Reaktionstendenz
in letzter Linie auf dem speziellen Chemismus des betreffenden nervicen Zen-
trums beruhen, Ihe Aufdeckung der Existenz eines solchen speziellen Chemis-
mus ist aber wenigstens der erste Schritt zur Erkenntnis seines Wesens und
damit zur Anbahnung emner Chemotherapie,

Sodann war C, Vopt zur Hoffnung berechtigt, bei Aufdeckung der den
verschiedenen Erkrankungen des stridiren Systems sugrunde liegenden morpho-
logischen Verdnderungen zu einer Bewertung ihrer Bedeutung fiir eine Klassi-
fikation der betreffenden Krankheiten zu pelangen. Wir haben oben darauf
hingewiesen, dafl die Intensitit, der Beginn und der Verlauf vin zwei Faktoren
abhiingt: von dem pathologisch-anatomischen Prozell und von der Funktions.
titchtighkeit der gesund gebliebenen Hirnteile, Es galt nun zu entscheiden, ob
bei Erkrankungen des striiren Systems der erste dieser beiden Faktoren so
tiberragend ist, dall man auf ihn eine wissenschaftliche Klassifikation aufbauen
kann, d. h, eine Klassifikation, welche — wie wir in fritheren Arbeiten ansgefiihrt
haben — nicht nur eine moglichst schnelle Dhagnose gestattet, sondern auch
waus den Erfahrungen diber den Verlauf einzelner Krankheitsfille einer Gruppe
prognostische, therapeutische und prophylaktische Schlubfolgerungen fir die
ganze Krankheitsgruppe zu zichen gestattet™,

Sollte die pathologische Anatomie dieses fiir die Erkrankungen des stridren
Systems leisten, so wilrde die Frage entstehien, wic weit da, woe ungleiche Ur-
sachen ‘anniihernd den glfichen pathologischen Prozel hervorrufen, seine trotz-
dem eventucll vorhandene ftiologische Firbung das Zustandsbild und
den Krankheitsverlaul beeinflufit. : i

_-Aus der pathologisch-anatomischen Gruppierung der strifiren Erkrankungen
l'._idHte C. Vogt endlich die f{ir eine pathu]ogisch-anatﬂmischt Klassifikation
tharakteristischen klinischen Symptome ableiten zu kénnen, um so Fingerzeige
fiir die gleiche, aber vorliufiy nur auf klinischem Wege anstrebbare Einteilung der
zurzeit pathologisch-anatomisch noch nicht fafibaren Erkrankungen des Nerven-
systems zu gewinmnen. z

Die aus allen diesen Griinden von seiten C. Vogts unternommene Unter-
suchung der einschligigen Gehirne unserer Sammlung ist spiter von uns beiden
gemeinsam zu Ende gefihrt worden. Wir legen hiermit die Ergebnisse unserer
Studien den Fachgenossen vor, Wir besehriinken uns dabei auf eine eingehende
Beschreibung der von uns selbst anatomisch untersu;:]:t_l;;h'Fﬁlle.
Soweit diese bereits frither von unz ausfiibrlich dargestellt sind oder ihre klinische
Seite von anderen Kollegen eine grimdliche Bearbeitung erfahren hat, baw. er-
fahzen wird, verweisen wir auf die betreflenden Arbeiten.  Wir setzen dem-
entsprechend beim Leser die Kenntnis der folgenden Veréiffentlichungen voraus:

1. H. Oppenheim und C. Vogt, Wesen und Lokalisation der kengenilalen

uned infantilen Pseudobulbirparalyse, Dicses Journal, Bd 18 Er.
ginmingshelt 1. 1911,
L2
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2. Céeile Vogt, Quelques considérations générales & propes du syndrome
du corps stri¢. Diescs Journal, Bd. 18, Erganzungshelt 4. 1011

3. C. S Freund und €. Vogt, Ein never Fall von Etat miarhté des Corpus
striatum, Diescs Journal, Bd 18 Erginsungsheit 4. 1911,

4. C. und O. Vogt, Erster Versuch ciner pathologisch-anatomischen Ein-
teilung striirer Motilititsstorungen nebst Bemerkungen iiber seipe all-
gemeine wissenschaftliche Bedeutung, Dieses Journal, Bd.z2q 1918

€. Thomalla, Ein Fall von Torsionsspasmus mit Scktionsbefurd and
seine Beziehupgen #ur Athétose double, Wilsonscher Krankheit und
Pscudosklerose, Zeitschr. f. d. ges. Newrologie und Peychiatrie. Bd. XLL
1018, .

6. A Westphal, Uber doppelseitige Athetose und verwandte Krankheits:
zustinde (,strifres Syrdrom®).  Archiv fir Psychiatric und Nerven-
krankheiten. Bd. 6o. 1919, i

Manche der im folgenden erdrterten Fragen sind ferner bereits angeschnitten

und teilweise sopar eingehender behandelt worden in: :

C. und O, Vogt, Zur Kenntnis der pathologischen Verfinderungen des
Striatum und des Pallidum und zur Pathophysiblogie der dabei auf-
tretenden Krankheitserschemungen,  Sitzungsberichte der Heidelberger
Akademie der Wissenschaften, Mathem.-naturwiss. Klasse, Abteil. B.
Jahrgang 1910, 14. Abhandlung.

Endlich wird der Leser Ergiinsungen in den folgenden, spiter in diesem

Journal erscheinenden Arbeiten finden: ;

1, Reich, Zwei Falle von Erkrankungen des strifiren Systems,

2. Thomalla, Ein Fall von progressiver Athetose.

3. Thomalla und €. Vogt, Drei Fiille von bilateraler progressiver Chorea.

e

Zum Sehlubh mochten wir noch aul einige Punkte aufmerksam machen,

Die weiter unten beschrichenen Fille enthalten vielfach auch pathologische
| Verfinderungen anderer Teile desZentralnervensystems. Die Berechtigung,
in diesen Fillen die ,striiren Symptome” chenfalls auf die Erkrankung des
strifiren Systems zu beziehen, leiten wir dabei aus der Tatsache ab, dafi wir den
gleichen Krankheitserscheinungen bei reinen Erkrankungen des stridren Systems
begegnen.  Wir sehen uns aber in dieser Auffassung noch dadurch pestiitzt, dath
wir in einer ganzen Anzahl von Fillen nach Kenntnis der Krankheitsgeschichte
den pathologisch-anatomischen Befund im strifiren System voraus-
gesagt oder auf Grund des letzteren das uns zurzeit unhekannte klinische
Bild richtig erschlossen haben, Wir werden bei den einzelnen Fillen darauf
ruriickkommen.

Dic Figuren bringen — wo nicht das Gegenteil gesagt ist — die wieder:
gegebenen Himteile bei Frontalschnitten von hinten und bei Horizontalschnitten
von oben gesehen, so dafl das links im Gehirn Befindliche zur linken Seite des
Lesers gelegen ist. : i

Die Tafelabbildungen werden im allzemeinen in der Reihenfolge der Nummern
yon Tafeln und Figuren heschrieben werden. Wo von dieser Regel eine Aus

13
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nahme gemacht wird, ist an der Stelle, wo die betreffende Abbildung eigentlich
hitte erliutert werden sollen, die Seite threr Beschreibung angegeben.

Entsprechend der in unserem Institut herrschenden Arbeitsteilung haben
wir uns selbst auf die architekionischen Verinderungen in den von uns studierten
Erkrankungen beschrinkt. Die histopathologischen Untersuchungen sind vom
Vorsteher der Histologischen Abteilung, Herrn Professor Bielschowsky,
ausgefithrt worden.  Fir die Uberlassung seiner Protokolle sprechen wir thm
auch an dieser Stelle unsern verbindlichsten Dank aus.

Der Darstellung der folgenden Fille von Erkrankungen des stridren Systems
schicken wir einige sormal-analomische Vorbemerlungen voraus, Die Fille selbst
werden darauf unter Innehaltung jener pathologisch-anatemischen Gruppierung
beschrichen werden, die wir bereits in unserem Aufsatz | Zur Kenntnis usw.”
durchgefithrt haben.

Das Material verdanken wir den Herren Barré-Paris, Bielschowsky-
Berlin, Freund- Breslau, Gallus: Treuenbrietzen, Lemos- Porto, Liepmann-
Berlin, Maass-Berlin, P.Marie- Paris, Oppenheim-Berlin, Reich-Berlin,
Schuster:Berlin, Thomalla-Berlin [Breslau) und Westphal-Bonn.  Fs
ist uns ene angenchme Piliche, allen diesen Kollegen fir die Uberlassung des
betreffenden Materials unseren verbindlichsten rank auszusprechoen.

Fs ist uns dabei cin Herzensbediirinis, Herrn Professor Pierre Marie noch
unsere besondere Dankbarkeit auszudriicken. Herr Marie hat nicht aur C. Vogl
in die Neuropathologic eingefihrt, Herr Marie hat nicht nur schon sehr frith
die theorctische und klinische Wichtigheit der Aufdeckung der Funktion des
strifren Systems und der Symptomatologie seiner Erkrankungen erkannt, Herr
Marie hat nicht nur grundlegende Beitrige wu dieser Aufdeckung geliefert,
sondern Herr Marie hat uns mehr als ¢in anderer Newrologe in unseren ent-
sprechendeg Studien — wie in unserer lokalisatorischen Erforschung der Hirn-
rinde — ermuntert und mit Material unterstiitzt und auch iiher die letzten trithen
Jahre hindurch die Freundschaft gehalten. S0 mige Herr Marie uns dic Widmung
dieser Arbeit als ein lleines dufleres Zeichen unserer dauernden Dankbarkeit
'.g@tal:tt:n!

1
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Normal-anatomische Vorbemerkungen.

A. Die Bestandteile des strifiren Systems.

Mach der in der Einleitung gegebenen Diefinition stellt das | stridre System'
einen physiologischen Begriff dar. s handelt sich um cine Zusammenfassung
derjenigen Grisea und Faserungen, die in so engem funktionellen Fusammenhang
mit dem Striatum stchen, dafl eine Schidipung derselben an irgendeiner Stelle -
Bestandteile des Striatumsyndroms auslost. Unsere experimentell-physiologischen
{v. Economo und Karplus], wie auch unsere klinisch-anatomischen Erfahrungen
ceichen nun aber vorliufig nicht aus, dieses siridre System so scharl zu um-
schreiben, wie es gines Tages immerhin méglich sein wird. Wir missen uns des-
halb vorkiufia auf die Wiedergabe eines Schemas (Textfigg. 1 und 2} beschriinken,
dessen Pegriindung in unserem Aufsatz | Zur Kenntnis usw.* gegeben ist und
daselbst eingesehen werden mull, Es enthile alle'diejenigen Grisea und Bahnen,
welehe sicher oder wahrscheinlich in mehr oder weniger direkter Bezichung
pum Striatum stehen. Dabei braucht fur pewissc Bestandteile des Schemas
der funktionelle Zusammenhang mit dem Striatum nicht ein so intimer zu sein,
dall ihre pathologiechen Verinderungen Striatumsymptome auslisen. Wir werden
chen Newronensysteme im sngerent und im weileren Signe unterscheiden milssen.
Eine beliehig lokalisierte Schidigung der crsteren geitigt sehr dhnliche und
siemlich konstant bleibende Ausfille.  Eine pathologische Verinderung der
aur im weiteren Sinne pu dem System pehdrigen Newrone hat dagegen nur
sehr particlle oder blof vorlibergehende Symptome des Syndroms des
eigentlichen Systems zur Folge. Wir werden auf diesen Punkt spiter zuriick
kommen. Zuvor werden wir aber das Schéma heschreiben und daran eine Reihe
kritischer Bemetkungen anschlieflen, von welchen wir hoffen, daf sie zu emer
weiteren Erforschung des steiliren Systems anregen werden.

a) Beschreibung der Textfiguren 1 und 2.

Die Textfigur 2 bringt den mittleren Teil der Textfigur1 bei stirkerer
Vergroferung.

In der Ebene { kommt ein Frontalschnitt durch den oralsten Teil des Thala-
mus zur Darstellung,  Eip entsprechender Schnitt ist Taf. 41, Fig. 3, cin etwas
leaudalerer Taf. 4, Fig, 1 zur Abbildung gelangt. Auller den Thalamuskernen')
{, #tl, wtm und aa begegnen wir bereits dem oralsten Abschmitt von mu amd
den von Friedemann im Cercopithecinengehirn niher beschriebenen Kernen
des Tuber einereum (). Ventral von mo licgt als Bestandteil des Hypothalamus

1y Vgl dlber die Thalamuskerne . Vopt, La myéloarchitecture du thialamus du cerenpithéque,
Liieses Journal, Bd. re Erginsunp.he{l, LA,

b3
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das oralste Gebiet von Forels Feld 22 mit seinem medialen, e Tuber cinereum
zichenden Ausliufer X. Wir haben aplerdem noch das Segmentum posterius
capsulae internae (Cipl, den Anfang des Pes pedunculi (F] und dae Corpus
mammillare [Cm) abgebildet.
Bei I it ein Stick des Cortex prasfronialis gezeichnet.
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Fig. 1.

In der Ebene 101 {vgl. speziell Fig. 21) ist der Thalasras in der Frontalebene
des Corpus Luysi und das Steiatm + Pallidum zur Abbildung gelangt, Man
vergleiche Taf. 4, Fig. 2! Im Thalamus sind jetzt die Kerne 1, aa, ma, vil, oim
und mew getroffen. Im Hypothalamus begegnen wir den Forelschen Biindeln H*
und H* sowie iheer medialen Vereinigung: 5. Raméns Nucleus campi Foreli
(neky, der Pars dorsalis (Zid) und der Pars vintralis (£iv) der Zona incerta und
dem Corpus Luysi (CL). Im Hirnful ist neben dem Pes (F) der oralste Teil der
Substantia nigra (Sn) angeschritten. Ganz madial haben wir dorsal die Com- .
missuea mollis (Cwre) und ventraler die Decussatio Foreli [DF). Dorsolateral
wvom Thalamus st das Caudatum (Ne), lateral vom Segmentum posterius cap-
eulap internae (Cip) das Putamen | Pul) + Pallidum our Abbildung pelangt.
Iiag Pallidum ist lateral von der Lamella pallidi extérna [Le], ventral won der
Ansa lenticularis (Al und medial von der Lamella pallidi limitans (L) begrenzt.
Dhie Lamella pallidi interna (L1 gliedert das Pallidum in eine Pars externa (e} und
cine Pars interna (. Die letatere wind dureh dic Lamella pallidi accessoria {La)

in Gef und Crime 2erlegt.
2 Jowual fir Paychologle uod Menrolegie, 15, =3, Exgho3. <4
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In der Ebene von IV haben wir ein Stick aus der Area gigantopyramidalis
(sog. motorischen Region) dargestellt. : !

Bei Vst der Hypothalimus in der — annihernd Taf, 5, Fig. 2 darpestellten —
Frontalebene des Nucleus ruber {N#) wiedergegeben, Dorsal ist diese Gegend
jetzt von den Thalamuskernen val, ob und mb begrenzt. Medial haben wir noch
den kaudalsten Abschnitt der Decussatio Foreli [£F). Ventral sind noch S, P
und der Anfang des Pons abgebildet, AuBerdem ist ganz schematisch ein Stiick
des Cortex cerebelli mit dem Dentatum (D) der anderen Seite wiedergegeben,

Bei VI sind im Anschiuft an das Schema Muskens' die Commissura posterior
{Cp), der Nuclews Darkschewitschi = Commissurae posterioris  (ND) und
5. Raméns Nucleus interstitialis {nd) dargestellt. -

Bei VII sind der Nucleus Bechterewi [# B} und der Nucleus Dpiters| (m ),
sowie der Canalis semicireularis horizontalis (C.5.h.) und der Canalis semicireularis
verticalis anterior (C.s.0.0.) panz schematisch abgebildet,

Die ganz oder wahischeinlich sicher gestellten Teile der im falgenden be-
schriebenen Bahnen sind durch ausgefiillte Kreise und Linien, die zweilelhaften
durch offene Kreise oder Striche wiedergegeben,

Vom Cortex praefrontalis schen wir eine Faserung 1 zum Thalamuskern sia
zichen, Von ma lassen wir ein hypothetisches Assoziationspeuron 2 in die
Gegend von mo -+t neF ausstrahlen,

Von der Arca gj ramidalis gelit eine absteigende Bahn § zum Thala-
muskern pa'.  Auch von demselben lassen wir dann ein hypothetisches intra-
thalamisches Neuron ¢ die Verbindung mit mo-+t+-neF herstellen. .

Aus der Gegend wmo -1+ nek zichen Fasern als thalamo-pallidire 4 strifire
{51 durch den Thalamus, sowie als hypothalamo-pallidire 4 strigre (&) durch H?
zum Pallidum und Striatum, Wir lassen 5 ausschlieBlich in Gime endigen, um
das Schema nicht zu sehr 2u komplizieren.  Von 6 haben wir dagegen alle denk-
baren Endigungen cingezeichnet. Auflerdem geht aus der Gegend wo Lyt
auch cine Faserung # durch DF zum kontralateralen Pallicdum,

Soweit & in Put und Ne endipt, tritt sie 2u den Assoziationsneuronen &
in Beziehung. Dicse stehen wiederum mit einem Newron ¢ Verbindung,
welches striopallidire Fasern nach Ge und Gi'enteendet, [m FPallidwm entspringt
dann eine Bahn 10 zum Corpus Luysi (€L} und in geringerem MaBe zur Sub-
stantia nigra (Sw) (in Fig, 2 mit fia bezeichnet), Uber cine dritte noch nicht
geklirte Endigung vl unseren Aufsatz wéur Kenntnis usw."! Eine zweite Bahn
11 Eiuft vom Pallidum durch 41 nach 2 und teilt sich hier in fiinf Unterabteilungen
Ha—ile. 11azicht durch den medialen Teil der Capsula nuelei rubri und endigt
wahrscheinlich im Nueleus Darkschewitschi (ML) und nach Durchsetaung der
Commissura posterior im gekreuzten Nucleus interstitialis inrf. I1h endigt in
der frontalen Partie des Nucleus raber. 11e hilft zunichst die laterale Kapsel
des roten Kerns bilden, Die Fasern gehen dann zum Teil in dicsen Kern, zum
Teil nach Durchsetaung der Decussatio Foreli in den entgegengesetzten roten
Kern und zum Teil in die Commissura posterior. Wir lassen diese letztere Partie
hypothetischerweise im gekreuzten Nucleus interstitialis (n7) endigen. 11 d endiat
in der Gegened von melf tmu -t fle geht in der Decussatio Foreli zur anderen

18
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X ﬂrefm,lh verTau{m die A}:hsemﬂmdef. der Purkmjm:,'hpp.
»De:ﬂamm {M} Dse Faqe:m des Degmmm {}41 nehan teils

horizontalis (C.s.h) — wir gahen ie futgemlan
— entsendet Fasern {17) 2um Nucleus Eechtﬁ'ewl
. Der Canalis amﬂa-mlam verticalis anterior
_ -._'qu nﬁl geht eine Faserung {IQJ Zum ge-
i ND (20) und wabrscheinlich
 System (2

:Bmerkungm s diesen Textfiguren,
ndemulnﬁburgdsrTem:fgml und 2 hervor-
2 ciner Faserverbindung zwischen Cortex emmexts
-andererseits nicht fiir erwiesen. Di&mu&am
mnmm usw.' noch nicht ziticrte en

: Jsghma;hmvnn,Smegarahmmfkcmmzw
worden.  Es si :
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gewesen, welcher glaubt, aus einem Fall von vollstindiger sckundirer Degeneration

der Capsula interna schlicfen s kinnen, dafl in dot ganzen Ausdehnung
des hinteren Segments der Capsula interna durch diese ein Faseraus-

tausch zwischen Thalamus und Striatum + Pallidum erfolgt.  Vom Thalamus

158t dieser Autor den vorderen, lateralen, medialen und ventralen Kern daran

teilnchmen. Es wiire sehr wiinschenswert, wenn eine bessere bildliche Darstellung

diezes zweilellos sehr interessanten Falles gegeben und i ewischen der Faserung

des Striatum -~ Pallidum und den dazu nicht gehérigdn Bestandieilen der Sub-

stantia innominata unterschieden wirde. Wilson pimmt awch dic Endigung

einiger pallido-thalamischen Fasern im ventralen Thalamuskern an. Eine wesent-

lich komplizierter verlaufende Bahn glaubte C. Vogt aus myelogenetischen Bildern

herleiten #u miissen. Wir sehen aus A dicke Fmﬁrbjlh!jﬂél' in den Thalamus-

keen oil einstrahlen. Man vergleiche z. B. Taf. 4, Fig. 2! Diese Fascrn sicht

man nicht aus ¢! in die Capsula interna dbertreten. Sie milssen also Ursprung

oder Ende in v/ finden. Weiter mufl man speziell aus Bildern von Huorizontal-

schnitten durch das Gehirn des Neogeborenen (vgl, dieses Journal, Bd. r2,

Erginzungsheft, Taf. 71) schiiefien, dafi die fraglichen Fasern nicht zur Kapsel

des roten Korns (= Faserfeld H) in Beziechung stehen, sondern dafi sic unter

U-formiger Umbiegung in das Faserfeld f/% ubertreten. Diese Auffassung wird
auch durch die Tatzache gestiitzet, dall diese [Fasern i den Fillen von Degeneration
des Feldes H* stets proportional gelittén haben (Fille 20 und 21, In dem sub VII,
B, ¢ zitierten Jelgersmaschen Fall mit der stirksten, von uns beobachteten De-
generation von H# sind sie auch am meisten geschwunden, erlﬁhﬁ&ahﬁ' trotz-
dem im Schema keine Bahn gezeichnet, welche sich von wtl durch F* l:l:li«:lﬁ‘s
sum Pallidum [+ Striatum) erstreckt. Denn erstens ist diese Bahn nicht von
denjenigen Autoren bestitigt worden, welche mit sckundiren Degenerationen
nach Herden gearbeitet haben. Und dann wire noch méglich, dafi die Zellen
des an der Umbiegungsstelle liegenden Nucleus campi Foreli oder auch die von
my und ¢ eine Umschaltungsstelle darsteliten.

Weiter kann man heute noch nicht das Vorhandensein von strio- und pallido-
petalen Fasern aus anderen Teilen der Regio subthalamica und dem Tegmentum
mit Sicherheit in Abrede stellen. T

Ferper ist es vorkiufig unbekannt, wic weit die pa]lidovﬁlgélml Bahnen
10, 11a—Ie und 12 ungleiche Ursprungsgebiete im Pallidum haben. In-
bezug auf 10 kann zunichst festgestellt werden, daB dic oralen Partien des
Pallidum mit den oralen des Corpus Luysi und die kaudaleren mit den kaudaleren
von CL in Bezichung stehen (vgl. z. B. den 22. Falll). Ferner rufen isoliertc
Zerstorungen von Ge so umfangreiche Degenefationen im Corpus Luysi hervor
(22. Fall), dafl man dazu neigen michte, €L wenigstens vorzugsweise mit Ge
in Verbindung zu bringen.

Wir miissen ferner darauf hinweisen, daf nie cine Schidigung der Pallidum-
faserung ohne eine gewisse Verkleinerung von CL beobachtet wurde, dafl sie
dagepen nicht regelmifig von einer sicher erkennbaren Verschmilerung
der Felder /7% und H? begleitet war (blofi die Fille 20 und 21 sowie der Jelgersma-
sehe crgaben dweifellos positive Befunde), nur einmal mit einer zweifelhaften

e :
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Verkleinerung der Substantia nigra (10. Fall) sich verband und niemals zu
einer fiir uns wahrnehmbaren Verinderung des refen Kerns oder seiner Kapsel
gefﬁ.hrt hat. Dhese Keststellung bedarf noch der Aufklirung, wenn speziell die

. im Schema angefiihrten Bahnen Ifa und 1a—1l¢ i der dargestellten Form
wirklich existieren. =

Die grofle Ralle, welehe das Pallidum 4 Striatum als Vermittler von Aus-
drucksbewegungen spiclt, und die starke emiotive Beeinflussung des Striatum-
und des Pallidumsyndroms fordert eine Verbindung zwischen allen Teilen des
Cortex cerebri und dem Pallidum < Striatum. Da wirc eine direkte Bahn lewgnen,
sprechen wir dic cortico-thalamische Faserung als den Triger dieser Verbindung
an. Wie weit dabei im Schema unter 2 und ¢ wiedergegebene intrathalamische
Am&zigumeumnc, an deren FExistenz an sich nicht gezweifelt werden kann,
eine Rolle spiclen, hiingt von zwei noch nicht geniigend geklirten Momenten
ab: von der schon erdrterten Ausdehnung des Ursprungseebietes der Pallidum 4
Striatumfasern im Thalamus und dem Umfang der dirckten Fasgerverbindung
dieses. Urspfungsgeblets mit dem Cortex.

Der weiter unten (5. 64¢) erwihnte Tangentialstreifen an der dem Ven-
trﬂqal ﬁug"qwmdben Oberfliche des Candafum ist im Schema unberficksichtigh
g%ébm da seine Bezichung zum Caudatum noch nicht gentigend geklirt ist.
Eﬁﬂh apqm‘.a externa ein Homelogon fir das Putamen enthalt, mufl auch erst
dfe'!nélwe Forschung entscheiden,

éi Die Bestandieile des siridren Systems im engeren wind weiteren Sinne.
~ Auf Grund der in unserem Aufsatz , Zur Kenntnis usw.” berlicksichtigten
fremden und der im folgenden geschilderten, von uns anatomisch untersuchten
Krmkhm!ﬁll:e sind wenigstens folgende Grisea und Fasermassen baw. Faserungen
mﬁf stridrent System im engeren Sinne zu rechnen:
I "]flqa Steiatum (Ne -+ Pal), !
2. das Pallidum (Ge+Gi; Gi=Gil+Gim),
3. das Corpus Luysi (CL - Corpus subthalamicum),
4. die Gegend mo und das Tuber cinereum des Thalamus,
5.0 & Lamella pallidi externa (Le), :
6. ﬂle Lamella pallidi interna (L),
o5 die Lamella pallidi accessoriz (La),
8. die Ansa lenticularis {Ai),
g. diec Lamella pallidi mitans (LI},
1o. Forels Bindel {* mit Forels Faserung & und
11. die im Thalamusgebict zwischen Thalamus und Pallidum + Striatum
verlaufende Faserung.
Wahrscheinlich gehtren ferner dazu:
1. Die noch unbekannte, vom Corpus Luysi weiter distalwiirts leitende Bahn,
2. die das Pallidum mit den Nuclei Darkschewitschi (1)) et interstitialis
int) verbindende (teilweise noch hypothetische] Faserung sowic
3. diese Kerne selbst.
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Zweifelhaft bleibt die Stellung von:
1. Forels Biindel HY,
2. Raméns Nucleus eampi Foreli (nel), $
3. der Substantia nigra {S#) und
4, dem Mucleus ruber [Nv).
Nur eine Beziehung im weitéren Sinne dirfte fir:
1. denjenigen Teil des Thalamus, aus welchem keine Fasern zum Pallidum +
Striatum entspringen, und
2, die zu diesen Teilen des Thalamus aus dem Cortex oder aus subthala
mischen Gebieten ziehenden Fasern existieren.
Endlich miissen wir auf Grund aller unserer Erfahrungen erkliren, dafl
der Nuclews subsiantiae innominatae mit dem stridren System iberhaupt nichts
zu tun hat.

B. Zur Anatomie einiger Bestandteile des striaren Systems.

Die Erkennung pathologiseher Verdnderungen in den uns hicr interessierenden
Grisea und Fascrungen, sowie die Deutung der durch diese Verinderungen be-
dingten Symptome erfordern eine Reihe normalanatomischer Feststellungen,
welche bisher nicht erhoben oder wenigstens nicht allgemein bekannt geworden
sind. Wir beginnen mit solchen, welche die grobe Morphologie und die
Myeloarchitektonik betreffen und zichen als Belege auch von €, Vogt in
den Erginzungsheften des 18 Bds. und von uns im 24, Bde. dieses Journals
verdffentlichte Abbildung=n heran.

a) Zur groben Murphologie und sur Myeloarchifektonik.

Zunichst e Wort tber die Morphologie des Kopfes des Caudatum
N¢)! Derselbe ragt aul Frontalschnitten mit einem ventrikelwiirls ausgesprochen
konvexen Bogen in den Ventrikel hinem. Die Breite des Ventrikels betrigt nur
Bruchteile von derjenigen des Caudatum, Taf, 43, Fig. 10 der Erginzungshefte
des 78, Bds. dieses Journals gibt die normalen Verhiiltnisse wieder. Auch die
van pathologischen Fiillen stammenden jetaigen Taf. g, Fig. 1 und Taf. 14, Figg. 1
und z konnen nach dieser Richtung als normal gelten. Einen pathologizchen
Hydrocephalus unter Schrumpfung von Ne und Abplattung seiner Oberfliche
zeigt Taf. 43, Fig. g der Ergiinzungshefte des 78, Bds. dieses  Journals bereits
deutlich, wihrend wir in der jetzigen Taf, 25, Fig. 1 ein Faxtrom dieser Caudatum:
schrumpfung vor uns haben. Die normale Vorwélbung von Ne in den Ventrikel
in kaudaleren Frontalebenen geht gut aus Taf. 44, Figg. 12 und 14 der Ergiinzungs-
Hefte dis 78, Bde. dieses Journals und aus der gegenwiirtigen Taf. 43, Fig. 2 hervor,

Die socben genannten Abbildungen des Caudatum zeigen ferner insgesamt
einen griberer Markfaserbiindel fast ganz entbehrenden Awfented] und einen
solche reichlich aufweiscnden {mnemtedl.  Taf. 77, Fig. 14 gibt diese Verhdlt-

1} Wir empfeblen dem Leser das Studium aller in dieser Arbeit enthalencn Tafelfiguren mit
einer Lupe von umfangreichem Gesichisfeld. Die auf rein photochemischem Wege wisderpegebenen
Repeoduktionen werrragen durchaus eine derartige Betrachtung and erleichtern dem Ungeiibten
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nisse hei strkerer Vergroflerung wieder. Diie oheren drex Fiinftel der Abbildung
gehtren zum  Awfenteil. Hicr sind gribere Biinde] selten. Und die wenigen
aind dabei auf die inneren Gebiete dieses Aulienteils beschrinkt. Dagegen gight
man eine Reihe schmaler, lings getroffener Faserbiindelchen sich allmihlich
ventrikelwirts verlieren, An der Ventrikeloberiliche selfst begegnen wir dann
noch einigen besonderen Schichten. Auf den — bei sofacher Vergriferung —
nicht ganz | mm brciten Ependymstreifen folgt cine ctwa j mm breite marklose
Zome. Nach innen von dieser befindet sich ein von Markfasern gebildeter Tan-

f e welcher noch in eifie duflere dichtere und cine frmere lockerere

Unterabteilung gegliedert werden kann. Auberdem zeigt diese Abbildung,
dafl da, wo nicht priimortal cine — wohl meist einem Erstickungstod parallel
gehende — anormale Hyperimic aufgetreten ist, die Blutgefalle im Mark{aser-
bilde ganz wutiicktreten.  Im Fellbild ist — wie Taf. 58, Fig. 3 lehrt — die ararfe-
lose Zome in ihm' suBeren Hilite sehr arm, in ihrer inmeren schr reich an Glia-
zellen. Die aufiere Unterabteilung des Tangentialstreifens ist schr zellarm.  Sie
enthilt aber bereits Nervenzellen. Die innere Unterabteilung ist schon etwas
gellreicher.

; Wir denrum sun zum Putamen | Puf). Zunichst st darawf hinguwesen,
@}iﬁgfﬂdtﬁu:ﬁﬂbi&t des Segmentum anterius capsulae internac auf Frontal-
schnitten unge(ihr dic doppelte Breite zeigt wie die Capsula interna. Man vgl.
- Taf. 2, Figg. 2 und 4 sowic Taf. 44, Figg. 1z und 14 der Erginzungsheite des

18, Bds. udd die jetzige Taf. 43, Fig. 2! Dementsprechend kann die Schmal-
heit des Put in Taf. 56, Figg. 4 und 5 ebenso wie die anormale Breite, welcher
wir Tal. 42, Figg. 2 und 3, sowie Tal 43, Fig.1 begegnen, ohne weiteres als
pathologisch bezeichnet werden. Im. oralen Gebict des Segmentum posterius
capeulae internae ist das Ful auch noch annihernd doppelt so breit wie der
zwischen Gi und Thalamus gelegene Abschnoitt der Capsula imterna.  Wir ver-
weisen auf Taf. 3, Fig. 7 und Taf. 45, Fig. 18 der Erginzungshefte des r8. Bds.
cowie auf Tal.1, Fig. 3 des 24 Bos, dieses Journals. Man vergleiche damit die
pathologische Breite des Put Tal 44, Fig.1 und Taf. 46, Figg. 1 und 2 und
seine krankhafte Schmalheit Taf. 55, Fig. 1 und Taf, 57, Fig. 11 Weiter kaudal-
wiirts pimmt die relative Breite von Put allmihlich ab. Aber noch in der kaudal-
sten Frontalebene von Ge zeigt das normale Put die Breite der Capsula interna

{Taf, 6, Fig. 13 der Erginzungshefte des 28, Bds. dieses Journals). Taf, 47, Fig. 1
bringt dagegen eine pathologische Breite dez kaudalsten Teils von Pl

Neben einem Vergleich der Breite von FPut mit derjenigen von i scheint
uns eine solche swischen derjenigen von Fuf und der von Ge-G1 angezeigt.

In det Frontalebene des Ubertritts der Commissura anterior von der einen Seite
auf die andere zeigt im normalen Giehirn das Pallidum die gleiche Breite (Taf, 2,
Fig. 2 in den Ergnzungsheften von Bd, 78} und in der Frontalebene der Forel-

wesenthich, sich in die Details der Abbildungen hineinzuarbeiten, Beziglich der Abbildungen sei
noch betont, dalh sie ganalich unretuschiert sind, saweit nicht das Gegenteil bei der Beachreibung
gesagt wind, Bei der in Belracht Lmmenden Retusche handelt &2 sich aber auch nur wm eine geringe
Verstiirkung der im Negativ dunklen Cribltren, Dhe Rotugche hatie Blol den Zweck, die in dem Ne-
gativ weniger hervortretgnden Kontraste Bis 20t der im Priiparat vorhandenen Litensitat zu versthrhen.
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schen Fascrung X die doppelte Breite des Put (Tal 3, Fig. 7 und Taf, 45, Flg 18
in den Erginzungsheften von Bd. 18).

. Weiterhin sei darauf hingewiesen, dall sich auch Tm Putamen ein der Cap-
sula interna benachbarter Inmemdes! mit zahlreichen Faserbindeln von einem
dieser mehr entbehrenden, etwa e Dritteil der Gesamtbreite einnehmenden
Auflenteil unterscheiden FBt. Wir verweisen auf die schon erwihnten Abbil-
dungen normaler Putamina.  Es mufl dabei aber hervorgehoben werden, dall
bei gut gelungenen Markfaserpriparaten (die meisten Sammlungen enthalten
keine genilgend gefarbten Priiparate) sich auch’ im Aufienteil des Fut noch ecin
dichtes Fasernctz markhaltiger Faseri vorfindet.  Taf. 77, Fig. 4 gibt uns eme
annihernde Vorstellung von der starken Ausbildung dieses Filzes, Dieser un-
gewidhnlich starke Marklaserfilz mufl zu der Annahme fiihren, dafi die Achsen-
zylinder wenigetens der meisten Ganglienzellen von Ne und Pul von ciner
Markscheide beim Erwachsenen umgeben sind. Beziiglich der Faserbiindel des
Innenteils ist noch darauf aufmerksam zu machen, daf sie im pormalen Putamen
in dorsal-ventraler Richtung eine gleichmifiige Vertcilung zeigen {vgl = B.
Taf. 21, Fig. 2 Il), Fs sei dann weiter erwithnt, dall in einem Silberpriparat
cines normalen Put die Kapillaren nicht hervortreten (Taf. 31, Fig. 2. End-
lich méchten wir noch darauf hinweisen; dafl uns Taf, 2, Fig. 4 und Taf. 3, Fig. 7
i den Ergénrungsheften von Bd. 78, sowic die jetzige Taf. 43, Fig. 2 idber die
normalen Farbendifferenzen swischen Ge+ G4 und Put im Markfaserpriiparat
anfkliren.

Uber die normale GroBe des Pallidum in den verschiedenen Frontal:
ehenen orientieren uns aufler den frither von. uns vertiffentlichten Abbildungen
in der jetzigen Arbeit Taf. 43, Fig. 2, Taf. 44, Fig. 3 und Tal. 45, Fig. 3. In der
Frontalebene, in welcher das Pallidum in seiner grofiten Ausdehnung getroffen
ist, ist re 34 mal hiher als breit und sind Gil-4-GFim ohne LI 11,2 s0 breit
wie e (Taf. 44, Fig. 2 und Tal, 45, Fig. 3, sowie in den Erginzungsheften von
Bd. 18 Taf. 3, Fig. 7 und Taf, 45, Fig. 18). il ist dabei nur wenig schméler als
Gim. Gil ist im Markfaserbild etwas markhaltiger als e, etwas markirmer als
trim. Die Zahl der Faserbiindel in Ge, Gil und Gtm nimmt parallel dem Mark-
reichtum zu.  Der oralste Teil von Ge ist von Faserbiindeln erfiillt, welche aus
den ganz dilnnen strio:pallidiren und wenigen etwas dickeren strio-petalen Fasern
bestehen. Zwischen diesen Bilndeln versweigen sich dicke Einzelfasern. Taf. 43,
Fig. 4 gibt uns hiervon ein gutes Bild, In kaudaleren Schnitten ist der dorsalste
Teil von (e markirmer als das iibrige Gebiet von Ge. Das gilt in schwiicherem
Mafie auch von &d! und in noch geringerem Grade ebenfalls von GGine,  Die feinere
Myeloarchitektonik dieses dorsalen Teils von Ge ist bereits van €. Vogt in den
Ergiinzungsheften des 8. Bds. beschrieben und abgebildet (5. 305 und Er-
ginzungsheft Taf. 4, Fig. g sowie Taf. 5, Fig. 1), Es sei noch darauf hingewiesen,
dafi das menschliche &e in diesen myeloarchitektonischen Verhiltnissen durch-
aus mit denjenigen des Cercopithecinengehirne iibereinstimme, diesem gegeniiber
also weder eine Weiter-, noch eine Riickentwicklung anfweist,

Taf, 16, Fig. 2 und Taf. 26, Fig. 8 bringen normale Corpora Luysi (1) des
Erwachsenen in ibrer grofiten Ausdehnung auf Frontalschnitten, Der Hoben-
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bildet hat — einen dem Putamen analogen Bau, doh. gleichmaBig verteilte kleine
Ganglienzellen mit einzelnen eingelagerten grifleren unter starkem Zuriicktreten der
Gliakerne, The kleineren Nervenzellen sind aber insgesamt, wie C. Vogt schon friher
hervorgehoben hat, deutlich etwas griiBer als die des Putamen, Beziiglich des Ependym-
streifens und des subependymiren Gebictes vergleiche die auf die Heschreibun,q vOon
Tal. 2, Fig. 3 folgende der Taf. 58, Fig. 3!

Taf. 2, Fig. 2 gibt uns ein Bild von der Architektonik des Patljdum inteTnum (e},
Vom Pallidum externum ist dasselbe dadureh unterschieden, dafi die Ganglienzellen
deutlich ein etwas griferes Volumen szeigen. Die in dieser Abbildung vorhandene
geringere Zahl von Gliazellen ist ein weniger typischer Befund.

Tak 2, Fig. 3 bringt den ventralsten Teil dgs Lentiforme mit der die dorsalste
Etage der Substantia innominata (S¢s) bildenden Linsernkernschlinge (A5 und dem
ventral sich anschliefenden Nucleus substantiase innominatae (NSim). Wir sehen,
wit dieser durch zahlreiche multiforme Ganglienzellen charakterisiert ist, deren Zell-
leib an GroBe denjenigen der Ganglienzellen des Stristum und des Pallidum betriicht-
lich ithertrifit. Rechts unten hegegnen wir in der .-’Lbbfldung cinem kleimen Abschnitt
des Putamen (Puf). Er zeigt den frither bereits geschilderten charakteristischen Bau,
Durch Le geschieden, stalt dann 1|'l:|]{s_ wund dorsal der ventralste Teil des Pallidum
externum {7¢) an ihn an.  Auch dieser zeigt den schon avs der Beschreibung der Tai. 1,
Fig. 2 bekannten Baw, Die Lamella pallidi interna (£i) trenne das Pallidum externum
von einem den linken oberen Zipfel der Figur ansfillenden Abschnitt des Pallidum
internum.  Dder bei der Beschreibung der Taf. 2, Fig. 2 hervorgehobene Unterschied
von (i gegenuber (e (etwas geringere Zahl von Neuwrogliskernen und deutlich griBeres
Volumen der Ganglienzellen) gilt auch fir diesen ventralen Teil von G4, tritt aber
nicht 50 deutlich hervor wic in den dorsaleren Partien. AuBerdem zeigt die Abbildung
noch bei ¢ ein Nest kleinerer Ganglienzellen,

Tak 58, Fig. 3 bringt einen Schnitt durch den Aullenteil des Candadeem. Zu fuBerst
begegnen wir dem uns schon aus dem (S. 640} erwihnten Markfaserbild der Fig. 1 der
Taf. 77 bekannten Ependymstreifen.  Er tritt uns hier als einschichtiges Epithel ent-
geren,  Darauf folet cine der Nervenzellen pang entbehrende und nur spirhiche Neéuro-
gliakerne enthaltende dufere Héijte der sarblosen Zone. Nach innen schlieft sich ihr
die an Gliazellen reiche fenenhalfte dieser Fone an. Dann folgt ein an Zellen sehr armes,
aber unter ihnen Nervenzellen cnthaltendes Gebict, die dufere Unterabteilung
des Tﬂng&n!mi.f!m!m LEine gewisse Zunahme der Nervenzellen markiert im Zell-
bild dic dumere Unicrubieilung dieses Streifens.  Ein ziemlich breites, noch deutlich
ztllirmeres Gebiet bildet dann den Ubergang su dem zelldichteren Hauptgebict des
Anfenteils des Cawdafu,

Die eben gegebenen Beschreibungen einer Re:he von  Zellbildern lassen
sich folgendermaflen zusammenfassen.

Das Casdatume ist von einem, aus einem einschichtigen Epithel gebildeten
Ependymstreifen. bedeckt.  Das auf ihn folgende subependymdre Gebiet zerfillt
in dic sich aus einer wenige Gliazellen enthaltenden dufieren und einer zahl-
reiche aufweisenden inneren Unterabteillung susammensetzenden  miarklose
Zone und den wenige Ganglienzellen enthaltenden, ebenfalls in eine zellirmere
und eine zellreichere Unterschicht teilbaren Tangemiialdreifen. Fin immerhin
noch zellarmes Ubergangsgebiet stellt die Vermittlung zum Rest des Caudatum
dar. Dieser und das Putamen enthilt sehr zablreiche kleine und eingestreute
grilere Ganglienzellen. - In Teilen des Caput caudati sind dic kleinen Zellen
etwas grifler. Sonst besteht zwischen der Cytoarchitektonik von Caudatum
und FPutamen kein Unterschied.

Das Pallidum zeigt einen ganz anderen Bau, indem es — [ir unser jelziges
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die Dendriten von einem anderswo so nicht in Erscheinung tretenden |, Plasma-
mantel gliogener Herkunft” umbkleidet sind.  Die der Biclschowskyschen
Arbeit entnommene Textfig. 3 zeigt links oben die Endknopfe und rechts unten
den Plasmamantel der Dendriten—{0).

Hunt hat 1016 die grofen Zellen des Striatum, die Strahlensellen des Pallidym
und die Zellen des Nudeus substantiae innominatge miteinander identifiziert
und darauf einen pathophysiologischen Erklirungsversuch filr die verschiedenen
Krankheitshilder der Erkrankungen des Striatum und des Pallidum aufgebaut,
Nach unseren Ausfilhrungen miissen wir zu upserem Bedauern dic anatomische
Grundauffassung Hunts als eine unrichtige bezeichnen.

d} Zur Synaplologie der Newrowe des Siriatum.

Marchi, J.und A.Déjerine, P. Ramén und andere sind bemiht ge-
wesen, mit Hilfe der Golgi-Methode die synaptologischen Verhiltnisse im Striatum
aufzudecken. Textfig, 4 bringt das Frgebnis der Studicn Ramdns. Bei 4, D,
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Wie nun aus den jetzt zur Beschreibung pelangenden & Abbildungen von
Frontalschnitten durch die Bestandteile des striziren Systems cines finf Monate
alten Kindes hervarpeht, tritt uns dieser myelogenetische Gegensatz auch noch
sehr schroff in dicsem Alter entgegen.

Tat. 3, Fig. 1. N¢ li0t erst bei wesentlich stirkerer Vergriflerung in seinen
Biindeln einzelne Markfasern erkennen,  Diesclben entsprechen den dicken Fasern
des erwachsenen Ne.  Auch in den zwischen Pur und Ge verlaufenden Bindejn sind
die feinen Fasern, welche die Hauptmasse dieser Bindel bei dem Erwachsencen bilden,
. noch marklos. Nur di¢ viel weniger sablreichen dicken Fasern dieser Binde] haben
sich bereits mit Mark umbélle. In Le und Ge sind in der gegenwibrtigen Figur ebenfalls
nur die dicken Fasérn des erwachsenen Gehirng markhaltig. Bei stiirkerer Vetgrifierung
sicht man einen Teil der Fasern von Le in e hineinzichen, hier bald einen ventral-
dorsalen Verlauf cinschlagen und sich dann veclieren, Einen weiteren Zuflub an bereits
markhaltigen Fasern erhiilt Ge aus der Regio fibrarum pallidi externi (f7e). In dieser
Regio bilden dic Ge custrebenden Fasern Biindel, um dann bald nach ihrem Einteite
in Ge sich in wiederum vornehmlich ventral.dorsa] verlaufende Einzelfasern aufalisen.
Ein dritter Teil dér bereits markhaltigen Fasern von Ge stamme fus Li, Sie bilden
im Anfang, namentlich im ventralen Abschnitt, in medial-lateraler Richtung zichende
Bundel, um sich dann auch bald in Einzelfasern 20 zerteilen und dabei ebenfalls im
wesentlichen einen ventral-dorsalen Verlagf einzuschlagen.  Der dorsalste Teil von
Ge ist am Armsten an derartigen Markfasern, Am zweithrmsien jst der &uberste Teil
des ibrigen Ge.  Die bereits stark markhaltige Li trennt Ge von G In G1 seheidet
in der ventralen Hilite La ein Gil von Gim, Dic Trennung erhilt sich auch weiter
dorsal in dieser Figur dadurch, dalt Gim marklaltiger ist als 66l Duabei zeigen beide
Absehnitte schon den fiir den Erwachsenen charakteristischen Bau, d. h, die Zusamimen-
setzing aus einzelnen mehr oder weniger luteral-medial verlaufenden Faserbiindeln
und gwischen ihnen sich verzweigenden Einzelasern. I.f und L setzen sich ventral-
wiirts in [ fort. Al geht ihverseits medialwiirts in die weiter dorsal G begrenzende
dreicckige dunkle Fasermasse iiher, welche neben dem Faserzuwachs ans 41 direkien
Fasersuflull aus Gim und der G¢ darsomedial begrenzenden Lamelle (L1d) erhiift. Wir
bezeichnen diese Fasermasse als H#24L1. Der Grund wird aus den folgenden Figuren
hervorgehen, Zum strifiren System gehort endlich noch der mit X bezeichnete feine
Ausliufer jenes Teiles dez Forelschen Feldes HE der sum Tuber cinereum in Be-
zichung steht.  Von den iibrigen Bezeichnungen hedewtet:

o = Commissury anterior,

€4 = Uapsula interna, deren ventraler, aus dem Stienhien stammender, noch

markloser Abschnitt ols « bezeichnet ist,

CM — Commissura Meynerti,

Fi = die noch in dieser Ebene marklose Pars truncalis farnicis,

Jfues = die Tars suptrior 'des Stratum  ventrale suhstantjae innominatae

(3 Meynertsche Schicht der Substantia innominata),

Juei = die Pars inferior dieses Stratum {4- Meyvnertsche Schicht),

Sg = Stratum griseum substantine innominatae, d. h, 2, Meynertselie Schicht

oder Gegend des Nucleus substantiae inmominatae (Vs

Tik = Stria thalami,

I = Tractus opticus,

Taf. 8 Fig. 2. Neound der ahgebildete Teil von Py zeigen dic gleichen Vers
hiiltnisse wie in der vorigen Figur. Dasselbe gilt von Ge, Gil -+ Gim, Le, Li, La und
Lid, Alist stirker geworden. Zwischen L7 und 52 ist eine gewisse Trennung eingetreten.
Dus Biindel X erscheint hier in wesentlich stirkerer Form wnd schon in Faseraustavsch
mit #% IDie Pars truncalis des Fornix (#4)'ist in diesem Schnitt markhaltiz, In Cm
ist sum erstenmal das Corpus mammillare, in aa €, Vogts Nucleus anterior principalis
thalami angeschnitten. ey ventrale, markarme, sus dem Frontallappen stammende
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interna des Pes pedunculi (Pr) dbergehende Teil @ von 7
geriickt, Die sonst nicht erw{akntmﬂmuhnuﬂammgdd}m
vorigen Figur,
Die Capsula externs (Gg] enthilt hereits eine Reihe
er verliert sich in die AuBenschicht von Put. Form und relative
iejenigen erwachsencr Gehirne, In den aus Ge in Puf ver-
auch hier nur die ﬂwhmmmdta erwachsenen Ge:
iwen ehenfalls in dieser Schnittebene unter sich und gegen-
die definitiven Grifenverhiltnisse. In Ge kann man
faserarmen dorsalsten und einen kleinen ziemlich faserarmen
Hauptteil abtrennen. D_mermlnsr-—mmﬂmn
44, Fig. 3[) — keine weitere etagenformige Gliederung, Da-
et als in spiteren Entwickelungsstadien von innen nach anlien
a5 innerste Drittel enthale mbireiche aus Li in medial-
intretende Biindel, Diese Fasern biegen dann im mittleren
Richtung um und MMndf,n darauf bald. Das duBere
]mgannngmgmrm Bau, wie er schon aus Taf. 3
‘erwachsene Gehirn charakteristisch bleibt. Dieser Kern
mmﬂendan Tiindeln durchsetzt, in deren Zwischenriumen
igen. Der dursalste Teil von Gi enthiilt markdinnere Faser-
wventralste Teil von Gim dadurch ausgezeichnet, dal die
en sjnd_ J Ge hat sich gegenuber Taf. 3, Fig. z stark ver-
Lid zeigen keine wesentliche Verinderung. Dagegen
der Fasern der Capsula interna (] in den Pes pedunculi
der stark verschmilerten LI von H* gekommen. Dabei
“I.}.dm:h den ventralen Teil der Capsula interna nach H#*
t man die von Li in den oralsten Teil des jetzt zum ersten-
aysi (CL) zichenden Fawn mehr oder weniger qnct'

Fo "fmdsmnmmmmmmmmm

j;mnmsl ang‘i:schmttm ﬁu]:utam nigra. ¥
‘_mar Sehmttaﬁme noch ganz marklosen Tractus ‘hc-;

m}g&m lateralen Thalamuskerns,
»{Ekmmmem. i

des ?eutm]:nl !thchmm von. Em’e]s Iateralem
ﬁ,?u : ol und oime des Cefmpitheudsngchm}
ﬂ]&‘lﬂm_ﬁ erhiiltnisse wie in der vorigen Figur. Put

i nm;uhbar
¢ von Ge durch eine leichte Faserabnahme nus._

bt mehr die whnri! M&ﬂm/ der vorigen
]}ﬁ' fazer-
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H* und H'. Von H'sehen wir jetzt deutliche Faserbindel in die laterale Hilite des
ventralen Diritteils von Forels lateralem Thalamuskern ziehen, d. h. in . Vogts vl
Es sei noch darauf aufmerksam gemacht, daf C. Vogts off + vdm nicht wesentlich
an Breite dem mit | bezeichneten dorsalen Teil von Forels lateralem Thalamuskern
nachsteht. CL zeigt hier seinen grifiten dorsal-ventralen Burchmesser. Er betriigt
— wie schon oben erwdbint — etwa 27 mm. Die ans LI durch die Capsula interna ihm
und seiner Kapse] zustrebenden Fasern sind auch in dieser ﬁbb:i]du:ng vollstdndig
quer getroffen. In [Ny ist zum ersten Male der oralste Teil der lateralen Faserkapsel
des Nucleus ruber getroffen.

Tat. b. Fig. 1. Ce und Fur hieten kemne nennenswerte Verfinderung dar, Das-
selbe gilt von Ge. Nur haben sich die Faserbiinde| des inneren Dritteils so verdichtet,
daf sie schwer von Li mu trennen sind und so an dieser Stelle eine scheinbare Ver-
breiterung von Li gzustande kommt. G hat sich ctwas verkleinert, zeigt aber sonst
die in der vorigen Figur festgestellten Eigent{imlichkeiten, Nur ist Lo rudimentirer
und L noch schmdiler geworden. Man sieht aweh hier hoch deutlich Fasern aus !
durch die innere Kapsel in I? hineinzichen, H? selbst ist weiter in seinem Volumen
verringert und nunmehr von H' volistindig getrennt.  Von H? zichen hier wie in der
vorigen Figur dicke Faserbiindel in stl. o#l + otm sind auch hier nicht wesentlich
schmiiler als der weiter dorsal gelegene Teil von Forels jateralem Thalamuskern,
€L beginnt schon etwas im dorsal-ventralen Durchmesser abzunehmen. Die quer
setroffene Faserverbindung ewischen CL und L! durch die Capsula interna hindurch
besteht auch hier. Vom Nuclews muber (N#) ist nunmehr der oralste Teil getroffen,
Dabei kann auch jetzt von keinem stirkeren Faseraustausch zwischem A2 und H?
cinerseits und {Nr andererseits die Rede sein,

Tat. b. Fig. 2. Ce zeigt in den dorsalen Teilen gegen frivher eine starke Verbreiterung.
Der ventrale Tetl von Prfist verschwunden, An seine Stelle ist jetzt cine Fasermasse
getreten, die zum Teil die orale Fortsetsung des Stratum posterius externum (e —
Fasciculus longitudinalis inferior) darstellt. Den jerzt ventralsten Teil von Pud sehen wir
vom Fasern (fT7) durchsetzt, welehe sur Markfascrung des Gyrus temporalis suparior in
Beziehung stehen.  Auch das Pallidem ist verkiirzt, indem jetzt zwischen dem Tractus
apticus (7 [y und dem Pallidum der zum Teil Fasern des Tirckschen Bindels enthaltende
Campus Arnoldi (4) gelegen ist. Vom Pallidum ist auBerdem nur noch Ge in ver-
schmilerter Form vorhanden. Der fulere murkarme Teil entspricht dem mittleren
und dufieren Lingsdrittel friherer Abbildungen. Der innere markhaltige, mit Lf he-
zeichnete Teil ist mit der Lamella interna und dem inneren, aus L3 stammende Mark-
fasern enthaltenden Langsdrittel von Ge friherer Abbildungen identisch, Vom Palli-
dum intermum ist nur noch der dasselbe kaudal begrenzende Abschnitt der Lamells
limitans {L1) iibrig geblichen. Das Corpus Luysi (CL) ist auf eine kleine, sehr mark-
haltige Fasermasse redusiert. Das Praparat gewihre den Eindruck, dafi die mit 4 be-
zeichnete Fasermasse in engerer Begichung o CL steht,  Der Nucleus ruber (N7 ist
hier in seiner griBten Ausdehnung getroffen und zeigt uns damit, welehes Volumen er
bei einem 5 Monate alten Kinde einnimmit. z :

M = Tractus Meynerti.
me, mb, va' und vb stellen Homologa der entsprechenden; von €, Vogt beim
Affen unterschiedenen Thalamuskerne dar,

Wir schen einerseits aus der oben erwihnten Taf 7 cles Erginzungsheftes
des 72, Bds. dieses Journals, dafl die Fasersysteme zwischen Thalamus + Hypo-
thalamus und Pallidum zu einem grofen Teil bereits bei dem Neugeborenen
markreif sind. Andererseits lchren uns die eben beschriehenen Abbildungen
— neben anderen Details — die Tateache, daf! die striopallidire Fazerung (g in
Textfig. 1) selbst noch bei dem fiinf Monate alten Kinde marklos ist.  Bei aller.
Bekampfung der Auffassung, dall der Beginn der Markreitung denjenigen der
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I. Fiille von Etat marbré.
A, Beschreibung der einzelnen Fiille,

Wir gehen in folgendem zunsichst naher auf die beiden Falle Barrés ein,
welehe C. Vogt in ihren |, Quelques considérations geénérales ete.” schon be-
riicksichtigt hat. Darauf folgen die beiden in unserem Erster Versuch usw,*
bereits erwihuten Beobachtungen Gallus® und Freunds, Wir fiigen dann
noch einen neven Fall hinzu.

C. Vogt hatte zunichst die Absicht, die eingehende Darstellung der beiden
Barréschen Fille zusammen mit Herrn Barré zu veriffentlichen. Da ein Zusammen-
“arbeiten aber anch jetzt noch wohl fir langere Zeit unmaglich sein wird, erlauben wir
uns, unsere anatomischen Befunde in der gegenwiirtigen Arbeit zu verdffentlichen.
Dem winen der beiden Fille figen wir einige klinische Notizen hinzu, welche wir
Herrn Barcé verdanken. DMe klinische Beschreibung des anderen Falles sowie dic.
cingehende klinische Wirdigung beider Bevhuchtungen iiberlassen wir Hermn Barré,

1. Barréscher Fall Jaequel. (87 :4)
A, Kilinische Notigen.

Jacquel., mort & sgans & Bicétre, [

Athétose double. -

Antécédents: !

Pére mort alcoolique; mére de vieillesse. 1ls étajent six enfants, Il était I'afné:
le deuxidéme avait des mouvements involontaires des mains, Parmi Jes antres
enfants, deux sont morts daffections variées, deux sont bien portants,

Le malade prétend n’avoir jumais rien en dimportant en dehors d'une legére
blennorrhagie, en plus de sa maladie nervesse,

Le malade est né en état de mort apparente. Ses parents lui ont.dit que sa
maladie nervense ne débuta qu'a 3 ans, aprés dez convulsions, Clest  doute la
le début spparent, car il a toujours mal parlé et n'a pas marché senl avant
Pdge de g ans. Ce qui frappa sa famille, quand il wvait 3 ans, ce sont les primaces
qu'il faisait déja.

Etat présent:

Athétose double typique, intéressant dune fagon sensiblement égale log
deux cdtls du corps et de [n face,

Force normaile pour un malade peu habitué & se servir de ses masses musci.
laires,

Réflexes tendineux forts,

Trépidation épileptoide.

Réflexe cutané plantaire: impossible de donner une véponse précise d chuse des
mouvements invonlontaires,

Aucun trouble des sphincters, pus de troubles oculaires, réactions pupillaires nor-
males, yue normale, pas d’hémianopsie.

Motilité linguale normale et facile,

En 1910, le malade o une hémiplégie droite et légére qui dure quelques jours
seulement.  Bientdt le malade se léve de nouvesn et Teprend =& vie ordinaire. Ay
moment de I'é#ablissement de hémiplésie crise & type Epileptigue.
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malc, 1l exprime difficilement et lentement des pensées raison-
; itement tout ce gu'on lui dit, méme @ demi-mot; ignorant
Jqu a m‘appﬂa mais nullement unbém]e.
il devient trés triste, supporte mal ses infirmités, attente
qudcsamsletmtdemsmudg,msqudquﬁmumm
hu@m d'une brusguerie voulue probablement.

'mmiassnng der klinischen Notizen.
chte lehrt uns, daB és sich um eine typische Athétose
und des Korpers handelt, ohne Lihmungserscheinungen,
und ohne schwerere Intelligenzstirungen bei gesteigerten
en und Fuliklonus. Ein Bruder hatte unwillkiirliche Bewegungen
Der Kranke ist asphyktisch geboren. Dic Entwicklung der
uger gehemmt als diejenige des Gehens.  Interessant fiir
inamnestischer Angaben ist die Tatsache, daf die Eltern den

eit 1n das dritte Lebensjahr verlegen, wihrend die Tataachc,
r schlecht gesprochen hat und erst mit sieben Jahren gehen
rré mit Recht hervorhebt — auf das Bestehen der Krankheit
inweist. Endlich sei noch betont, daf eine Sprachstorung bestand,
cine normale Beweglichkeit aufwies,

renen Iﬁ'ankhcit I;am dan.u utpch in der letzten Lebenszeit

B m.:k«&fuﬂd‘
a) Makroskepische Untersuchung.

Gehirn nichts Anormales, wenn es auch zu den kicineren Ge-

werden muB (16 cm Lingendurchmesser). Auf einem Frontalschnitt

I!"um:alm ‘gehiirtete Hemisphare unterschied sich das Putamen —
,,Qu:lquns considérations géncrales éte.” angegeben hat

.sehr wenig vom Pallidum. Man hatte den vagen Eindruck, daf

: Zahl von kleinen Fasermassen enthielte als unter nnrmnlen

handelte sich dabei allerdings um , in der das Putamen

mikroskopischen Examen nur einen :ﬁn‘gm Grad won Etat marbré

af. 7, Fig. 1!

b} Mikroskopische Untersuchung.
‘) Befunde an herausgeschnittenen Stiicken.
der a.mic'lmt in Formalin geharteten linken Hl!mmpharr: ein
der Area yrmdaksmStﬂckEMeﬂﬁC#&kﬂmam
m Striatum + Pallidum und seiner Umgebung herausgeschnittens
igten Nissl-Priiparaten hat Bielschowsky dann noch von
nach seiner Silberreduktionsmethode, sowie solche mit
rbungen hergestellt, Die mtnptechmden rmkmskﬂwuhm Unter-
es:
dus Nissl-Bild der Area. gzgadmmmidﬁ wigder, Die be-
lle zeigt keine unormalen Befunde, Speziell befinden sich an der
wl Var weder anormal viel Kdrner noch pathologisch vermehrte
t Fp Riesenpyramidenzellen von normaler Grife und Struktur.
s
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Taf. 6, Fig. 8 zeigt uns bey gofacher Vergrolerung das Putamen dieser Hemibpiaire,
Ein Vergleich mit Taf, 1, Fig, 1 lehrt sofort, dab die fir dag normale Putamen charakte-
ristische alleinige  Unterbrechung der g\eichmﬁBigen Verte:'hmg der Ganghenzd]en
durch die vercinzelten Faserbindel fiir die vorliegende Abbildung nicht gilt. Hier
haben wir eine ganze Feile von Inseln (sie sind zum Teilin der Figur mit ,,i* bezeichnet),
in welchen die Ganglienzellen mehr oder weniger vollstindig verschwunden sind, dafiic
aber Neuroglinkerne in graBerer Menge in Erscheinung treten. Es sind das die Stellen,
welche im Faserbilde eine anormale Zahl feinster Markfagern darbieten und demselben
das marmorierte Aussehen verleihen.

Tal 6, Fig. 3 gibt das Nissl-Bild des Pallidun extersum wieder. Anomalien lassen
sich bei dieser Firbung nicht erkennen,

Taf. 6, Fig. 4 zeigt dagegen in einem Eosinhimatoxylinpraparat cine ganze Reihe
im Himatoxylinpriparat intensiv  gefirbter Kigelchen, die in der vorliegenden
Mikrophotographie durch ihre Grife, mehr rundliche Form und etwas hellere Farbung
vom den Ganglienzellen verschieden sind.  Es sind das jene, die Amyloidreaktion
zéigenden Korner, welche von Biclschowsky im Bd. 18 dieset Journals und im gegen-

., wirtigen Bande I':S, gf.) beschrieben und nach diesem Antor innethalb der sehr langen
Dendriten der Ganglienzellen des Pallidum externum gelegen sind. Wie Biclachowsky
schon dieses Journal Bd. 18, 5. 518 hervorgehoben hat, dirften diese Kérner mit den
GAmylodkirperchen® identisch sein, welche Lafora im gleichen Jahre in Ganglien-
zellen der verschiedensten Teile des Zentralnervensystéms bei einem Fall von , Myoklonus-
epilepsie” beobachtet und die A, Westphal — ebenfalls in einem Fall von , Myoklonus-
epilepsie” — soeben wieder auigefunden hat, In unserem Falle waren diese eigenartigen
Einschlisse nach den Feststellungen Bielschowslys anf das Pallidum externum
beschriinkt. i

Taf. 6, Fig. 5 bringt einen Aunsschnitt _.i'{us dem Pallidew internum.  Auch dicser
geigt nichts Aullergewdhnliches. ;

Taf, 8, Fig. 8 gibt einen Teil des Nudens subsfondioe funominaioe wieder, Die
Zellen dieses Kernes bieten, wic cin Vergleich mit Taf. z, Fig. 3 lehrt, das gewdhn-
liche Bild.

Taf. 6, Fig. ¥ zcigt uns eine Windung aus dem Klefmhirn, Diese Abbildung liefert
ebenfalls durchaus einen normalen Befund. Insbesondere weisen die Purkinjeschen
Zellen pach Zall und Struktur keine Abweichung von der Norm auf.

# Befunde an der Markfaserserie.

Taf. 7, Fig. 1 zeigt in einem den oralen Teil vom Pallidum treffenden Schnitt der
linken Hemisphiire cine betrfichtliche Erweiterung des Ventrikels. Ne bietet unter
einer gleichzeitig mittieren Atrophie eine deutliche Abplattung seiner in den Ventrikel
hineinragenden Oberflache dar. Auch Pu¢ zeigt — man vgl. seinen Breitendurch-
messer mit dem des Pallidum! — eine gewisse Volumenreduktionl) Man vergegen-
witrtige sich — wie aus annihernd dem gleichen Schnitt der Taf. 2, Fig. 4 der Erginzungs-
hefte des Bandes 18 dieses Journals hervorgeht —, dal in dieser Frontalebene im
normalen Gehitn das Putamen beinahe die gleiche Breite besitzt wie das Pallidum!
AuBerdem begegnen wir im darsalen Abschnitt des Innenteils von Ne und dem dorsalen
Hauptgebiet des Auenteils von Pui einem leichten Etat marbré. In dem Innenteil
von Ne und von Put sind die Markfaserbiindel — wie cin Vergleich mit Taf, 12, Fig. 2
dieser Atheit und der eben erwithnten Fig. 4 der Taf. 2 der Erglineungshefte des Bandes 18
dieses Journals lehrt — miillig vermehrt, In der Umgebung der Commissura anterior

Uy Zur sicheren Erfassung geringfugiger Velumenverminderungen reicht edie Hetrachiung
von Schnitten nicht aus. Im Einzelfall kann ja einer Verkleinerung avi dem Frontalschoitt eins
oral-kaudale Lingenmmahme parallel gehen. Zur emwandsfreien Feststellung der Grole der Be-
stuncteile des striiren Systems bedarf es daber Waclerekonstruktionen, Die in Dentschland herrschende
alionomische Lage verhindert uns aber, surzeit solche avszufiibren,
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jemer Frweiterung des perivaskularen L raumes am die Blutgefife,
eribté unter VIT eingehend beschiftigen wird. Bei stiirkerer VergroBerung
Giherall im Striatum einen sehr susgesprochenen feinen Etat criblé,
von diesem Schnitt zeigt das Striatum eine dem Grade des abgebildeten
ntsprechende, mit einem pleichen Etat criblé verbundene Atrophie mit
Hydrocephalus internus. Der Etat marbré ist aber noch geringer
ilen Eigur. Das Pallidum exlernum ﬁiﬂt in der Ahblldung nicht
e Faserarmut seines dorso-lateralen Teils, welche entsprechend einem
bré des Kopies von Ne¢ in dem Fall Wiemer-Tochter (Band 18 dieses
in Taf, 15, Fig. 4 vorhanden ist. Auch [ehlt in ihm ein
lere Anomalien Jassen sich in dieser Figur nicht feststellen.
zeigt neben einer gewissen Atrophic des Striatum und deutlichem
us munmehr einen gehr ausgeprigten Etat marbré in den dor-
en des Putamen. Stirkere VergriBerungen decken ferner einen
Titat criblé im Stristum, einen nur sehr geringen im Fallidum auf,
man hier eine dentliche Verminderung der strio-pallidaren, im wesent--
er Richtung verlaufenden Fasern des Pallidum extertium. Da-
1 Forels keine Anomalien anf. Auch sonst sind in dem Schnitt
Abweichungen von der Norm zu erkennen. Nur sehen wir an der
medialis o des Thalamus eine Aufhellung, die mit einer weiter kaudal
il zugammenhingt. :
bringt das Putaner desselben Schnittes bei kirzerer Expositions-
reelle Dunkelheit des Etat marbré, wenn man nicht mit Riick-
de photographische Durcharbeitung der Capsula interna und
tiger Fasergebiete die intensivste Wiedergabe des Etat marbré
unméglich macht. Die Erweiterung der perivaskuliren Lymph-
Kleine Dluteefife ist schon bei der vorlicgenden VergriBerung

ot uns das Steiat in dhnlicher Weise atrophiert wie bisher und
ehenso intensiven Etat marbré wie ihn Taf, 7, Fig. 3 darbot Die
von Puf geht gut ans einem Vergleich mit Taf. 6, Fig. 1¥ der
Bandes 12 dieses Journals hervor. Bei stiickerer Vergrofierung
n ausgesprochensn Etat criblé in Put und Ne. Anferdem fehlen
Pallidum externwm in betrichtlichem MaBe die strio-pallidiren Fasern.
pus Lwysi gut entwickelt. Im Thalamus befindet sich an der Basis
@ ciner der Kleinen, in den letsten Lebensjuhren akquirierten
i oralste Folgewirkung dieses kleinen Herdes hatten wir schon
Taf. 7, Fig. 2 festgestellt. Ebenso haben wit dorsolateral von
sine Kleine Aufhellung auch als Folge eines benachbarten
. Auller dem Hydrocephalus internus sind sonst weitere
konstatieren. & ki
bot durchaus identische Verinderungen des stridren Systems
seigte Put auch eine Lakune auf vaskularer Basis (vgl. dariiher

normale untere Oléven und aoch der Anlage nach gleich grobe
iden wuf. Die leichte Aufhellung in der I. Pyramide kann
Alter erworbene angesehen werden, weil gine durch einen
etenen Herd bedingte Schdigung der Pyramidenbahn zu
orption der verletzten Pyramidenfasern und damit 2u Einer
. Pyramide gefithrt haben wiirde, )

wehoben werden, daB iiber das ganze Gehim zerstrent eine
herde relativ frischén Datums vorhanden ist. Einzelnen
serativen Folgewirkungen sind wir ja schon bei Beschreibung
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Die Denigin und die Brachie conjunciiva sind normal,

Endlich sei noch festgestellt, dal dic Hirmrinde cinige Plagues fﬁmmﬂhﬂgﬂu
aufweist. Ihre Zahl steht aher durchaus unter der Hachstzahl, die wir bei ,nor-
malen'’ Personen gefunden haben, d. h, bei solchen, welche keine l:rh&nnben Anomalien
des Zentralpervensystems intra vitam dargeboten hatten. 2

¢} Zusammenfassung des anatomischen Befundes,

Vor allem fand sich ein Efat sarbré des gleichzeitig deutlich in seinem Vo-
lumen verminderten Sirigfm, Dieser Erat war vornehmlich in den kaudaleren
Partien des Putgmen ausgepriict.  Wir konstatierten daselbst cine deutliche
Abnahme der sirio-pallidiren Fasern im Pallidum externum. Wir beobachteten
ferner mm Gegensatz gzu den Fillen Wiemer-Tochter und Steinberg (Bd. 78
dieses Journals) einen betriichtlichen Hydrocephalus internus.  Endlich deckten
stirkere Vergrollerungen einen diffusen Etat criblé im Striatum auf, wiihrend
das Fallidum nur wenig Cribliiren zeigte,

Die Zahl der Plagues filbvomyélinigues 1er Hirnrinde hielt sich durchaue
in nermalen Grenzen, Die Area gigantopyramidalis, H® das Corpus Luysi und
das Cerebellarsystem waren intakt. Die I Pyramide wies nut eine aus der jing-
sten Zeit stammende Faserverminderung auf.

Auflerdem zeipte das Gehirn eine Reihe kleiner, aus den letzten Lebens-
jahren stammender Erweichungsherde. Einer derselben hatte zu der schen
eben erwihnten leichten Degeneration der linken Pyramide gefihrt,

Endlich hat Bielschowsky , Amyloidkarperchen® in den Dendriten der
Zellen des Pallidum externum festgestellt, ot

€. Epihrise.

Der auf Grund der Krankengeschichte von uns vermutete Ffal marbeé ist
vorhanden.

Die Tatsache, dafl wir — obgleich durch die Krankengeschichte darauf
aufmerksam gemacht — makroskopisch den an der betreffenden Stelle freilich
nicht sebr entwickelten Etat marbré in dem allerdings schon lingere Zen
in Formalin sufbewahrten Gehirne nicht mit Sicherheit erkennen konaten,
lafit vermuten, daff er in anderen Fillen bei der makroskopischen Sektion un-
bemerkt geblichen ist, ja, dafi das letztere auch bei solchen mikroskopischen
Unlmuchung*en vorgekomimen ist, bei denen die Markecheidenpriiparate nicht
besonders kriftig geficbt waren und deshalb der Etat marbré nicht so augen-
fdllig in Erscheinung trat,

In dem von C.Vogt zum Etat marhbré gerechneten Amtonschen Fall
Casgian H. betraf die pathelogische Verinderung hauptsichlich die kaudalen
Yz des Putamen 1] Der Patient war sum Stehen, Gehen und Sitzen unfiihig, aber
Sprache, Kauen und Schlucken waren relativ intakt. Im Oppenheimschen

I Anton spricht von einer ausschlisflichen Erkrankung dieses Gebletes. MNach unseren
vigenen Erfuhrungen haben wir niemals ein Stristum gefonden, weiches nicht auch auBerbalb des
cinen deutlichen Etat marbré eeigenden Gebietes Bef stirkeren Verprollernngen pathologische Ver-
inderunpen in diesem Sione geigte. Wit sprechen deshalb sbsichtlich nar von siner vorherrschenden
Lc-hsﬂaal.!qh des Prozesses in dem den Etat madxré offensichilich seigenden Teil.

3
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- [v.rgi Taf. 14}) waren d.!edralen Partien des Striatum stark
P«lhﬂntlﬂ fing erst im zehnten Jabre an, ctwas zu sprechen,
re Kau- und Schluckbeschwerden. €. Vogt brachte dem-
Funktionen der Artilkulation, Haaukatm und  Deglutition
Stmntum in Bezichung. In Freunds Fall Steinberg waren
Schlucken relagiv ungestirt. Die dufiere Kopfmuskulatur
Kﬂpﬁs zeigte dagegen stirkere “strisire Motilititsstorungen.
dorsalste Teil von N und der oralste Teil von Pt relativ
'beatahgiﬁc also im wesentlichen C. Vogts somatotopische
iatum.
ht ganz klar gewordene somatotopische oral-kaudale Dmgi:erluung
Mingazzini in einem schon in unserem ,Erster Versuch usw.*
vor, der auch somst teilweise Ausfithrungen enthalt, welchen wir
In seiner Textfigur zeichnet Mingazzini eine ,yhnsmd:-mnmdm
h-motorischen® Rirdengebiet zu dem oralen Dritteil des Puta-
im Text das mittlere Dritteil des Potamen zur Dysarthrie in Be-
Jahei behauptet der Verfasser, dall Sprachstirungen nut bei Verletzung
men vorkommen. In einem Fall von Monotremor des Vorderarms
der mittlere Teil des kontralateralen Potamen verletzt gewesen.
Jritisierenden Fall Barrés lernte Jacquel. relativ frih sprechen,
en Lebensjahre gehen. Bei einem Zugrundelegen der von
nommenen  somatotopischen Gliederung des Striatum mifiten
ves Intaktsein der oralen Partien des Striatum, aber eine
ankung der kaudalen erwarten. Diese Vermutung ist durch
hen Befund bestiitigt worden.
darauf aufmerksam zu machen, daf wir in Tal. 6, Fig. 2 2am
cyhoarchltdk‘mnlﬂchﬂ Bild des Eeat marbré bringen. Wir
den durch pathologische Fasermassen ausgezeichneten Stellen
'fﬁal]i:nid nicht nur die Ganglienzellen geschwunden sind, sondern
akerne cine deutliche Vermehrung aufweist. Es muB dabei
ﬂrﬂm. dafl das Zellbild aus dem oralen Teil des Putamen stammt,
e, in welchem der Etat marhré wenig entwickelt war, Dus
es den in Taf. 7, Figg. 2 und 4, abgebildeten Teilen des Putamen
eine wesentlich stirkere Abweichung ven der Norm zeigen.
¢ hervorgehoben werden, dafl ein Vergleich der Taf, 7, Fig. 2 mil
lehet, dafl die anormalen Markfasergebiete des Etat marbré
enthalten, daB sie bei der vorliegenden Volumenreduktion
';ue und nimmer ﬂurn-h ein Zusammenriicken der im normalen
0 Fasammmhudﬁ h:-mmenkbnnm Bannaalbutbe:lﬂer

th‘.m anormal wel‘.er Markfasern bei Fehlen gewbhnlich vor-
: zugrunde liegt. Dh cin solcher Befund als Folge einer
na uet auftretenden Erlrankung bis heute nicht bekannt ist, sind wir
nmhmﬁ'ﬁmwungan den Etat marbré (wie die ihm gleichwertigen Hﬁ'qm
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Dibromyéliniques des Cortex) als angeborene Erscheinungen anzusehen. Wir
wollen damit nicht behaupten, dafi nicht exogene Elemente — wir werden auf
diesen Punkt in der Epikrise des Falles 8 guriickkommen — i einem frithen
embryonalen Stadium zur Hervorrufung dieser Anomalie notig sind.  Wir wollen
nur kenstaticien, dafl wir nach unseren heutigen Kenntnissen der Histo-Pathologie
des Nervensystems den Etat marbré als einen bei der Geburt gegebenen
pathologischen Zustand auffassen missen und daraus auch eine Reihe
in unserem , Erster Versuch usw.'" ndher ausgefiihrter klinischen Folgerungen
zu ziehen haben.

Entsprechend dieser Auffassung des Angeborenseins des Erat marbré
missen wir deshalb auch im Fall Jacquel, wie wir es schon in unserem
o Brster Versuch usw,' ausgefihrt haben, die Tatsache, dafl er asphyktisch
geboten ist — wenn dicse Tatsache {iberhaupt sum Etat marbré in eine Be-
zichung zu bringen ist — nicht als Ursache, sondern ale Folgewirkung
desselben auffassen.

Es ist dann schr intercssant, dafl wir in der Hirnrinde nur eie Zahl von
Plaques fibromyéliniques finden, die durchaus unter dem Hichstmafl an-
acheinend | normaler™ Gehirne liegt, Wenn wir unseren fritheren Feststellungen
hinzufigen, dad wir bei der Durchsicht einer ganzen Reihe von Schnitten vom
Falle Wiemer-Tochter dberhaupt keine einzige Plaque und im Falle
Steinberg weniger Plagues als im vorlicgenden Falle gefunden haben, so
ergibt sich, daf absolut keine Proportion swischen dem Auftreten eincs
Etat marbré und der Zahl der Plaques fibromy&liniques der Hirnrinde besteht.

Dhie schon oben erwiihnte Tatsache, daB der bei Jacquel. vorliegende
starke Hydrocephalus fnternus in den friher von €. Vogt beschriebenen Fillen
von Etat marbré (Fall Wiemer-Tochiter und Fall Steinberg) nicht vorlag, it
uns in ihm eine vom FEtat marbré unabhéingige, wohl vornehmlich erst in
den letzten Lebensjahren entstandene Erscheinung erblicken. Sahen wir doch
schon in der Tatsache, daf die 77jihrige Steinberg cinen etwas grofieren Ven-
trikel zeigt als die 24jhrige Wiemner-Tochter, eine Alterserscheinung! Im vor
liegenden Fall bringen wir den Hydrocephalus zu einer ebenfalls erst im spiteren
Lebensalter entstandenen, einem gleichzeitiz sich entwickelnden Etat criblé
parallel gehenden Schrumplung des Striatum in Bezichung.

Ferner lehrt dieser Fall, dafl wir cine betrichtliche Verminderung des aus
dem FPutamen in das Pallidum externum tretenden Faserbiindel vor uns haben
kimnen, ohne daf das Biindel H* oder das Carpus Luysi eine Volumenreduktion -
erkennen lassen. Wir milssen also daraus schiieflen, dafl diese Fasern — wenigstens
vornehmlich — zwischen dem Striatum und dem Pallidum verlaufen. Wir haben
damit eine Bestitipung der in den normalanatomischen Vorbemerkungen von
uns vertretenen Auffassung beziiglich dieser Faserbiindel, ohne dafl wir natiir-
lich aus der gegenwiirtigen Feststellung aul den Sitz der Ganglienzellen der
hetreffenden Fasern einen Schlufl zichen kénnen.

Die wvoriibergehende, kors vor dem Lebensende beobachtete rechtsseitige
Hemuplegie lindet ihre Erlklirung in jemem Herde, welcher zu der oben fest-
gestellten Degeneration der linken Pyrammde gefiihrt hat,
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3. Gallus' Pall Massat (Bied 150,

. Den folgenden Fall wverdanken wir der Liebenswiirdigheit des Herrn
Dr. Gallus, Direktor der Heil- und Pilegeanstalt in Treuenbrictzen,

A, Kranwkengeschichie '

Margarete Massat,

Anamnese: Geb. am 3a, Jan, 1891 in Charlottenburg.  Vater Potator, starh an
Diabetes, der 1893 hegonnen haben soll, Mutter Ieht, —

Das Kind soll den ersten cpileptischen Anfallim Alver von sechs Wochen
gehabt haben, Seitdem haufig epileptische Anfiille in unregelmidBigen Zwischenraumen.
Manchmal treten sie tiglich auf, manchmal hleiben sia wochenlang fort. Dem ein-
zelnen Anfall gehen heftige Kapfsehmerzen voraus, dann Kriimpfe mit BewuBtlosig-
keit und Unsauberkeit. Die Anfalle davern bis zu owel Stunden. An diese schliefit
sich Schlafsucht an.  AuBerdem zeigt die Kranke spastische Lihmung beider
Beine, Abnahme der Geisteskrifte und Zumahme der Reizharkeit. Ohne besondere
Neigungen und Angewohnheiten. Das Kind hat ¢ine Zeit lang die Schule besucht;
die Leistungen waren mittelmaig,

Das Kind wird in die Potsdamer Anstalt fr Epileptische am 27, Februar 1goz
aufgenommen. .

Status prisens: d

Grile: 1,30 m. Korpergewicht: 32,5 ky. Kriftiger Korperbau. Bindehaute der
Augen ohne Besonderheiten. Die Schneidezihne fchlen fast vollstindig. Mammae
auffallend stark entwickelt. Naevus an der . Mamma und am ». Schulterblatt. Hera-
grenze nicht verbreitert. Tine rein. Puls — 100, [Iber den Lungen voller Schall und
keine abnormen Gerdinsche. Unterleib weich. nicht druckempfindlich. Urin ohne Ei-
weill und Fucker.

Schiidel ohine besondere Difformititen, nicht empfindlich auf Druck und Beklopfen.
Gesichtshilften ziemlich gleich. Auvgenbewegungen frei.  Pupillen mittelweit, rund,
gleichmiifige Verengung auf Lickt und Konvergenz. Zunge weicht beim Hervorstrecken
etwas nach links ab, zittert. Das Zapfchen hangt gerade herab. Die vorderen Gaumen-
bigen heben sich gleichmdBiz beim Anlauten. Wiirgreflox vorhanden. Stimme ist
klar.  Heine Artikulationsstirungen, »

Wasomotorische Erregbarkeit der Haut ist echiht.

Bei vorgestreckten Armen und gespreizten Fingern Tremor. Deutliches Intentions-
zittern, r. starker als [, Dynamometrischer Hindedruck r, = S5of =12, Die Musku-

~ Mlatur der ganzen £, Edrperhiilite ist kriftiger entwickelt.

Pat. vermag nur zu stehen, wenn sie von zwei Personen an ihren Armen fest-
gehalten wird. Dabei st der #. Full in Pes-equinus-Stellung, withrend 1. mit der ganzen
Fulisohle aufgetreten wird, — Patellarsehnenreflex I lebhaft, r. trige, Achillessehnen-

Lagegefiihl der unteren Extremititen ohne erhebliche Storung. Grobe Kraft gut, wenn
auch das r. Bein schwicher ist. Knie-Hacken-Versuch sehr unsicher, Das Sehmerz
gefiihl ist an den Beinen, Besonders r., etwas gesteigert, am ganzen Ricken dagegen
herabgesetst.

Pat. macht einen giemlich geweckten Eindruck, die Stimmung ist eine verschiedene,
Pal. beantwortet die an sie gerichteren Fragen prompt und sicher. Sie ist orientiert
iiber Ort und Zeit, diber ihre persinlichen Verhiltnisse; sie hat ErankheitsbewuBtsein,
sie beurteilt ihre Umgebung richtiz, Uber Schulkenntnisee befragt, gibt sie — hei nicht
Zu hohen Anforderungen — richtige Antworten. Besiliglich ilires Leidens bestatipt
sie die anamnestischen Angaben, ohne etwas Wesentliches hinzuzuflgen. Sinnestdy-
schungen oder Wahnideen sind nicht nachweishar.  Pat. bringt keine Klagen wvor,

Bettruhe bis zum 2, November,
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die blnsse Gmﬁﬁm wum% sich erst allmhlich, —
der Weise auf, dall Gesicht, Arme und Beine plételich zu-
-am-amp&kmdr Ihusﬁesichmhclat dmn.mcht

= seit Febmn ior;gabamﬁea: Immx ruhg. und.
Schule sind gut. Das Brom wird ausgesetzt,
m Monat drei i‘-ui:l:mwﬁn ‘heabachtet, dte ersten

i der

ﬁmj — ]'um 15 Zuckungen. ‘Grobe: :gs;n
‘Emw‘ Miﬂsﬁ keine Winsche vor. Lernt gut,
unter Sﬂ:m‘ier_lgmm an,

; zten Finger. denty i
&g:m ‘Halten cines vellen Gmu ‘ﬁrqam

im Triceps.
hamg Athetose der Zehen 'nmi des Vorder=
nwu'bh [ iridmiﬂaneu.

noA stiitzl, Gmg reitspurig, stamplend.
W ‘Babinski heiderseits. Beiden athe-
iife haufig spontan in e der
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= I. August 1906, GEWI'th-.'.J.GJS kr. Hat dayernd jeden Monat einige Zuckm_
Erhiclt zur Besserung der Kérperhaltung ¢in Kosett ynd Auch ein Paar Krieken,
mit denen sie sich aber sehr ungeschickt anstells. Soll sich am Stickrahmen iiben,
zeigt aber wenig Interesse dafir, obwoh] sie s — wenn auch mit Mibe — big my Jes-
baren Buchstaben gebracht hat, Grofmaulig, Korperlich wohl, Gel fahigkeit ent-
schieden gehessert.

4. Januar 905, Gewicht: 46,5 ky. Grofe: 1,57 m. Erhiilt gin nach Gipsmodell
gearbeitetes Stitzkorsett, um dic nach vorn geneigte Haltung m bessern.

1. Januar 1geg.  Gewicht: 46,9 kg, Seit November 1906 sind keine Zue
oder Schwindelanfalle aufgetreten.  Nimmt dawernd tiglich Brom. Auch ihre Geh-
ighigkeit hat sich sehr gebessert. Sie geht allein die Treppen in die Hohe, Bei
eimer Fihrung durch eine Person geht sie auch drauben. Sie ist viel sicherer in
ihren Handbewegungen geworden, Macht jetzt auch relativ rasch Handarbeiten,
Sie ist ziemlich kindisch, putzsiicktig, grofmiuliz und anspruchsvoll,

12. September 1900, Seit August sind wieder Zuckungen notiert. Sie selbet be-
hauptet, dab sie nie aufgehdrt hitten, Sje hiitte dicselben bis #u 20 am Tage; sie seien
aber so leise, daB man sie SuBerlich kaum merken kinne. Nur wenn sie etwas in der
Hand halte, verschiitte sie es leicht,

17. Janusr rgro. Hat immer noch haufige Zuckungen. Ist fleiflig; macht Hand-
arbeiten mit ziemlichem Geschick.

6."Juli 1gre. Fast tiglich noch Zuckungen, kann sich mit ihren Kriicken ganx
gut bewegen.

18, Januar 1orr. Gewicht: 47,7 ke. Hat in den letzten 2 Monaten nur je sichen
Zuckungen bei gleicher Bromdosis gehabt.  Arbeitet in der Nihstube fleiBig und mit
etwas Eriolg. ;

z1. Juni 1912, Hatte im Januar d. J-achtmal Zuckungen. Seitdem st sie ginzlich
frei. Sie michte gern entlassen werden, um als Schneiderin ihr Geld 2u verdienen,

2. April 1913, Ab und zu erregt und sehr anspruchsvell,  Beschiiltigt sich mit
Néharbeit, %

24. Juli 1913, In der letsten Nacht mit LErscheinungen der Darmverschlingung
erkrankt. Tot um 2,40 Uhr nachmittags,

Zusammenfassung der Krankengeschichte,

Es handelt sich um ein seit der frithesten Kindheit bestehendes Leiden,

Dieses duflerte sich zundchst in Anfallen. Dieselben waren nacn der Anamnese
i den ersten Jahren typisch epileptische Attacken mit Krimpfen, Bewuflt-
losigheit und Unsauberkeit, Spéiter hatte Patientin zwei Formen von Anfillen-
Schwindelanfille und Zuckungen, Die ercreren -bestanden in Ubelsein, Fe-
blassen und Zusammenklappen mach vorn ohne vollstiindigen Bewufitseins-
verlust. Sie dauerten etwa 5 Sekunden. Die Zuckungen stellten ein kurzes plitz-
liches Zusammenfahren des ganzen Kérpers dar,

Auflerdem zeigte die Patientin motorische Storungen, die gering in
den oberen Extremititen, stark in den unteren entwickelt waren, und
zwar rechts stirker als links. Die grobe motorische Kraft war . ge-
ringer als §, Keine Sunsibilit&tsstﬁrungen Rechts war Pes equinus-
Stellung.  Aullerdem war beiderseits Babinski, Die Willkiirbewegungen der
oberen Extremititen zeigten nur eine gewisse Ungeschicklichkeit und wurden von
falschen Zwischenbewegungen begleitet. Dagegen waren die Symptome in den
unteren Extremitdten so stark, dafi zu Anfang der Anstaltsbehandlung ein
alleiniges Gehen unméglich war, Ferper #eigte. sich bei Gehversuchen starke
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 Aullerdem existierte cine Atbetbpt dw%aa (ofter
iskistellung) und Vafdﬂt‘liﬁaa.

r frei. Put. deklamierte gut.
srung lag nicht vor.

: hik&;ﬁ‘acﬁ&”ﬂﬁféhﬁhﬂnﬁ;
ytoarchilektonische Befunde.
&m’ Area gigantopyramidalis sus der kon-
et s schmal und enthitlt auch in. ihren tieferen
Pyramidenzellen. Der inneeste Teil von [ und
AuBerdem ist die Rinde durchaus reich an grofen
nzellen.
wmﬂmmrﬂmmmcm
1 ikt deutlich c’:u.'lmm.uu1I da inselfdrmig
ehlenden Ganglienzellen eine Vermehrung der
: Mem m&ﬂuwﬁmnﬂm dall

mmnmwmmetm

en Schnitt einen dem dorso-lateralen Teil des
. Auch hier sehen wir im Vergleich zu Taf, 1,
guricktreten und an ihrer Stelle in nicht sehr
eten.  Eine Reihe derartiger Stellen sind mit
den cytoarchitektonischen Ausdruck eines

Mm:,duwmmdd.u Riicken-
mhawammmﬂm
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Taf. 8, Fig. 8. Auch hier ist Ve beiderseits deutlich verldeinert. Auferdem
zeigt sein Innenteil einen leichten Etat marbré.  Dasselbe gilt von dem darso-
lateralsten Teil des rechten Pus. Dieses Gebiet ist jm Linken Pat unter gleichzeitiger
leichter Volumenveduktion des betreffenden Gehietes in einen streifenfirmigen Etat

‘marbré umgewandelt, . Das Pallidum zeigt auch in dieser Sehnittebene keine falbare
Anomalie.  Von einer Erweiterung des Ventrikels kann nicht die Rede sein.

Tal 10, Fig. 1 bringt in der linken Hemisphiire einen ctwas reduzierten Ne, Beide
Ne zeigen in jhreém innersten Teil cinige patholgische Markfaserinseln. Inm heiden
Putamina ist der dorso-laterale, mit 1% bezeichnete Teil nunmehr in ein fast ganz
vinheitlich aus diinnen Fagern gebildetes Markfaserband umgewandele, Dieses Band
ist in der linken Hemisphiire breiter und faserreicher. Dabei zeigen beide Putamina
eine anormale Kleinheit und einen Ausfall an Fuserbiindeln. Eine Vergréflerung des
Seitenventrikels liegt hichstens spurweise L vor.  Auch die Pallida sind verkleinert,
wie ein Vergleich der vorliszenden Figur mit Fig, ¥ der Taf. 3 der Erginzungshefte
des 18, Bds. ds. Journ. ichrt, Dementsprechend zeigen auch die striopallidiren Faser-
biindel in den Pallids externa keine relative Verminderung,

Taf. 10, Fig. 2 reigt chenfalls eine Verkleinerung des linken ¢ und einen Etat
marbré im innersten Teil beider Ne, AuBerdem haben wir einen dhnlichen, bandfbrmigen
Faserstreifen (1) in beiden Putamina wie in Taf, ra, Fig. 1. Der linke ist fazerreicher,
Der Ausfall der Faserbiindel in den Putaming und die Volumenreduktion in den
Pallida gind die pleichen wie in der vorigen Figur.

Taf. 10, Fig. 3 stellt einen analogen DBefund dar. No¢ st auch hier links etwas
atraphisch. Beide V¢ zeigen im innersten Tesl Spuren eines Etat marbré, beide Puta -
ming im dorso-lateralen Teil den aus den vorigen Abbildungen bekannten Faser-
streifen {mit ,1° bezeichnet), Derselbic jst im linken Putamen dunkler, Von den
Faserbiindeln der Putamina und der Verkleinerung der Pallida gilt das bei der Be-
schreibung der Fig. 1 Gesagte,

Taf. 10, Fig. 4 gibt uns ein Bild aus der Bracke, Wir erkennen gut und beider-
stits gleich stark entwickelte Rindearme (Be) und Pyramiden (Py).

Tai. 10, Fig. 5 |l erkennen, dall das Gehirn ein novmales linkes Dewiatum, nor-
male wntere Dliven und normale Pyramiden aufweist,

ie Grefikirnrinde zeigt nur wenige, sehr schwach ausgebildete Plaques fibro-
yéliniques, i

Taf. 11 und Taf 12 sind unter Fall 4 beschriehen.

Tal. 13, Fig. 1 1aft im Biinde] #? keine Anomalic erkennen,

Taf. 18, Fig. 2 bringt H2 in einer fiir diese Ebene nicht als anormal anzusprechen-
den Aushildung. Dasselbe gilt von i, Das Corpus Luysi (CL) ist von typischem
Markgehalt, Der Hihendurchmesser ist dagegen deutlich geringer als derjenige der
abgebildeten normalel Gehirne (Taf. 26, Fig. & und Taf, 16, Kig, 2). Einc gewisse
Velumenreduktion von €L muf deshalb als gesichert gelten,

Die Markfaserverhiltnisse des Cerebeljum zeigen normale Befunde,

& Zusammenfassung des anatomischen l?n;fundca.

Mit unserer Untersuchungsmethode haben wir aufler einer gewissen Un-
entwickeltheit der 771 Schicht der Aren gigantopyramidalis nur eine Erkrankung
des strifiren Systems aufdecken konnen, Diese bestand vor allem in dem von
uns schon im voraus vermuteten Fiat marbeé des Strintum, Die Figg, 2 und 3
der Taf. 8 bestitigen die aufl Grund von Tal. 6, Fig. 2 gegebene Charalkteristil
des eytoarchiteltonischen Bildes divses Ftat marbré (Vorhandensein vermehrter
Newropliakerne an denjenigen Stellen  des Stristum, wo die im normalen
Striatumn vorhandenen Nervenzellen fehlen), Es ist ferner hervorzuheben, dafl
der arale Teil des Striatum sehr wenig erkranket ist. In etwas stirkerem Grade
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fast reinen Fascrmasse gekommen ist. Dieselbe
mmhldut als rechts. mmm Gebiete des
verkleinert, Dasselbe dirfte auch fir das
Hﬁ!ﬂ Ventrikelerweiterung kann nur da die
t ist.  Diese einseitige und lokale Volumen-
‘mit dem Ftat marbré direkt nichts zu tun.

g s Ep’ﬂ:‘iﬂ
mma:ﬂmng zwischen ;“Kf:m und der fur die
festgestellten gr.fmgsa der If[. Rinden-

Wﬁﬁm&sﬁm ma:bté im imﬁen
: Kopf des El:na't.um sehr wenig in l{ptle:dzn-
zeigte kein Gi-umasmem: und. die Fahigkseut zu
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won Pﬁaqmﬁ-ﬁhrmy&mqm in der Emannde
tionale Bezichung zwischen ihrer Aus-
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1879 wegen schlechtenSprechens aul rztlichen Rat nach Kraschnitz gegeben.
Dort blieh er 16 Monate. Die Eltern nahmen ihn mrdick, weil er ein verstrtes Aus-
sehen zeigte, unrein war und garnicht sprach. Zu Hause besserte sich sein Zustand.

Ende 1880 zeigte er die Tendenz, sich auf die Schienen zu werfen, Sah er die
Lokometive, so sagte er ,Der Pulfer kommt" und deutete dann durch Zeichen an,
daf sie thm dber den Hals gehen und er dann tot sein wiiede. Im Sprechen machte
er, keine Fortschritte, Mit seinen Geschwistern war er gut. Er urinterte vor anderen
Kindern und, wenn er von anderen Menschen ausgelacht worde, lief er diesen nach
und bespritzte sie mit seinem Urin, Im Bett war er reinlich. Spielte sehr oftan seinen
Genitalien, -

Schon seit 1879 Anfille im Schlaf, die darin bestanden, dall er einige Stunden
nach dem Einschlafen aus dem Bett sprang, an allen Gliedern zitterte, réchelte und
einen starren Blick zeigte. Diese Anfalle dauerten etwa § Minuten.

April 881 ins Armenhaus gebracht, weil dic Eltern fiirchteten, er kénnte von
der Bahn einmal diberfahren werden.

Angaben der Mutter nach dem Tode 1g10:

Jetzt gibt die Mutter an, wiihrend der Schwangerschaft an hysterischen An-
fallen gelitten zu bhaben. Sie rollte sich aus dem Bett heraus, das Bewultsein war ge-
triibt, aber nie ganz geschwunden, Kein ZungenbiB, aber klonische Zuckungen der
Glieder und Zittern. Der Patient habe schon inden ersten Lebensjahren Krdmple
gehabt. Er zuckte mit dem ganzen Kérper, die Augipfel waren nach chen verdreht.

Weiterer Adufenthalt des Patienten wnd Befunde an thm:

18, April 1882, Der Pat. wurde vom Armenhaus in die Stadtische Irrenanstalt
zu Dreslau verlegt wegen Unruhe und Zerstdrumgssucht.

. 20, Dezember 1882, Nach dem Wenzel-Haukeschen Krankenhaus gebracht.
23 Mirz 1889,  Wieder in die Stidtische Irrenanstalt zu Breslan berfiihrt,
{rewicht: 88%, Pfund.

16, Mai 1889, In das Armenhaus gebracht,

£3. Juli 188y, Wieder in das Wenzel-Haukesche Krankenhaus verlegt.

23. Oktober 188, Zom dritten Male in die Stidtische Irrenanstalt zu Breslau
aufgenommen.

Hier zeigte sich der idiotische Pat. in keiner Weise bildungsfihig und crzichbar.
Er hat nur einige wenige Worte zur Verfigung und driickt sich mit Vorliebe durch
ungeschlachte Gebdrden aus, Seine Begriffe beschriinken sich auf wenige konkrete
Dinge, Er ist 2u den einfachsten Beschiftigungen unbrauchbar und zeigt fast nur
fiir das Essen Interesse. Erist im allgemeinen gutmiitig und friedlich. Bisweilen kommt
er aber — weniger durch cigene Schuld — mit anderen Kranken in Streit. Hin und
wieder treten HuBerlich villig unmotivierte Erregungssustinde auf, in welchen Pat,
weint und jammert, seine Kleider zerreifit und wiitend um sich schligt. Derartige
Ausbritche dauern nur wenige Minuten, Auch in ruhigen Zeiten zeigt Pat, dic Neigung,
seine Kleider zu zerzupfen usw. Nicht selten beschidige er sich auch selbst, indem
er sich riicksichtslos tiefe Wunden kratzt.

Pat. ist bei der Nahrungsaufnshme selbstindig und leidlich manierlich, idt aber
sehr hastig und hat unersattlichen Appetit. Pat. kann sich nicht allein an- und
auszichen, weil er dazu zu ungeschickt ist. Er hille sjch in deg Regel sauber
und braucht an Harn- und Stublentleerung nicht erinnert zu werden. Dagegen muf
er gewnschen und gekimmt werden. Pat. hat auf dem linken Auge Strabismus
convergens, linksseitige Fazialisparesé¢, Zungenabweichung nach rechis
heim Vorstrecken, Skoliose der Wirbelsdule und schleppenden Gang. Der letztere
ist mehr cinem Hopsen dhnlich, Erhahte Patellarreflexe,

g. Juli 18g1. Mach der Provinzial-Irrenanstalt Ereuzberg verlegt.

4. August 18p3. Es wird von dicser Anstalt vin dahin gehendes Attest ausgestellt,
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M_ E'rﬂgmlgxpnmmmm giinzlich !rer gabltﬂhu: tat

. wird vom Armenhaus- in das ﬂnmmatha Slechmhnm.

einen apﬂﬁltuch- Anfall gehabt,

ille wiederholen sich alle 6—8 Wochen und swar meuhem
und wnzuginglich im Verkehr mit normalen Menschen,

Liebe fllr andere Idioten hat, Er ist ziemlich schmutzig

schewer Gesichtsausdrucl. Hat pin scheues Wesen,
dden anderen Zimmergenossen. Neigt zum Jahzoes, schon—
idet an Kriimpéen, Mitunter bleiben dieselben tagelang
Hma.l. aufzutreten.  Stets gleich eigenartige Ver-
‘die Knice, steht sofort wieder auf, Das BewnbBtsein
Pat. sicht meist gerotet aus und verlangt nachher

ichtig mach. Spontan spricht er nur ,ler Vater
ol kommen' nder | Enz ist er”. Auch aul Fragen
Shtzen bzw, den Hmplwﬁrtam in denzelben, Kann
nocturna. IBt sehr gierig und schnell, Pat, flucht Sfter,
ie herl!an Sie?) ,,Enz, der Vohter™,

‘Untersuchung  Prof, Uhthoffs: Kein ~oplithalmo-
ius convergens des linken Auges. Ob Amblyopie
sich wegen unsicherer Angaben des Pat. nicht entscheiden,
pit sehr laut unter Benutmung krasser Schimpf-
% ind zu, etwa ein dutzendmal hintereinander. Fiel
Lag der Linge nach am Boden mit graden Heinen, ohne
uten lang ganz still da. Als er dann aufgehoben und auf

b er still und matt da. Nach etwa H‘H"ﬂul\eﬁ Fingt

werden gekriimmt gehalten. Beim passiven
d der Flexoren. Neigung der grofen Zehe
. vor der Beriihrung der FuBlisohle. Adch
F&Be bzw. Unterschenkel Babinskiein-

Fe

vch dem Tode:
i "Woﬂ.u oHeut nicht, morgen komme er',
& md beim Gehen war der Oberkérper leicht
t durchgedriickten Knieen. Er alb allein, be-
Besorgte seine Notdurft allein. Er, pllegte nur #u
ind er odet ging in seiner s‘cﬁiv'ar'fﬁlligen lang-
Hatte kein Interesse (i die ihn umgebenden Men-
r, wehrte sich dagegen. Wenn man ihm sagte,
nter', Lachte nicht, sah nie zum Fenster

-
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Ergiinzungen des Herrn Geheimrat Freund: Pat. stand den griliten Teil des
Tages oder ging in einer auffallend langsamen, sehwerfalligen Art mit durch-
gedriickten Knieen ohne richtiges Schleifen der Fiie. Er stand oft stunden-
lang an derselben Stelle mit leicht vorgebeugtem Oberkérper und gestreckten
und dabei im Schultergelenk adduzierten Armen, die Hiinde meist geballt. Er voll-
fihrte mit dem Oberkérper fast andavernd leichte seitliche Bewegungen, etwa wie
ein Eishir. Beim Gehen wurde die Rumpfbengung noch stirker und kam
5 hiiufig vor, dall Pat. in die Hinde klatschte, sie dann auf die Oberschenkel schlug,
dann wieder in die Hinde klatschte, von newem auf die Oberschenkel schlug usw.
Eigentliche athetotische Bewsgungen sind mir nicht in Erinnerung, ebensowenig
der Wirterin oder einem Zimmergenossen, der den Pat. gut kannte. Auch 2u seinen
Zimmergenossen sprach er immer nur in so kurzen Sitzen, wie sie in der Kranken-
geschichte angegeben sind, : \

Zusammenfassung des klini‘s_chen Befundes,

Nach der Krankengeschichte handelt es sich also um einen Pat., der neben
epileptischen Anfdllen, einer starken Herabsetzung der Intelligenz sowie Neigung
zu stereotypen Stellungen und Bewegungen von uns in das Gebiet der Athetose
gerechnete, unwillkiirliche Dorsalflexionen der grofien Zehe, Stiabismus con-
vergens des linken Auges, erschwerte Sprache, Ungeschicklichkeit in allen Be-
wegungen, gelrimmten Ricken und wor allem durch Flexcrenkentraktur ge-
beugte Beine und einen auf diese Flexorenkontraktur zuriickzufihrenden schwer-
falligen, hopsenden Gang zeigte. Wie wir schon in unserem | Erster Veisuch usw.*
hervorgehoben haben, decken sich diese Krankheitssymptome wesentlich mit
dem Krankheitsbild, welches Freud unter dem Namen der paraplegischen
Starre als besondere Unterart der Littleschen oder reinen Starre beschrieben
hat. Auf den mutmsafilichen Beginn der Erkrankungserscheinungen werden
wir an der Epilrise suriickkommen.

B. Analowmischer Befund.
a) Makroskopische Untersuchung.

Das Gﬂmp war klein und wog nur 1ocog. Sonst zeigte es duBerlich keine be-
sonderen Anomalien.

b) Mikroskepischer Befund.

Taf, 11, Fig. 1 gibt das oralste Gebiet vom Striatum wieder. Der Innenteil von
Neund der dorsale Abschnitt von Pul zeigen einen ausgesprochenen Eilat marbré, Die
Zahl der Faserbiindel in den Innenteilen von Ne und P ist anormal gering. Die innere
Kapsel {(C7) und das Corpus eallosum (Ce) zeigen keine wesentliche Faserverminderung.
Eine Ventrikelerweiterung fehlt,

Tatk. 11, Fig. 2 gibt einen Bhnlichen Schnitt der rechten Hemisphiite wieder, Der
Etat marbré ist in dem Innenteil von Ne wie such in Put in &hnlicher Weise vor-
handen, aber zweifellos etwas stiitker ausgeprigt.  Auch hier kann von einem Hvdro-
cephalus internus nicht die Rede sein.

Taf. 11, Fig. 3 zeigt grob morphologisch und in besug anf €, Ce und Ce annihernd
normale Verhdltnisse, In dem Innenteil von Ne¢ begegnen wir noch einem ausge-
pragteren Etat marbré als in dem vorigen Schnitt, In Paf finden wir jetzt eine Reihe
von pathologischen Faserinseln, Dagegen ist das susammenhingende Fasergebiet im
dorsalsten Teil von Put verschwunden.

Taf 11, Fig. 4. Der etwas oraler gelegene Schnitt aus der rechten Hemasphiire
zeigt anndlernd den gleichen Etat marbré im Innenteil von Neo In Put haben
wir in etwas verminderter Form noch dieselbe Gestaltung des Etat marbré, wie wir

5C
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haben. TIn der groben Mocphologie und in den das
en st keine pathologische Verfnderung 2u lkon-
m&’e’gmmtdri Zahl der Faserhiindelchen im Eninnm

Sehnitt der Finken Hemisphire zeigt noch die domla
’ahien E;at marhré, Aulerdem ist ein solcher im dorso-
d faibare pathologische Veranderungen
1 Bpeﬁeﬂ fehlt auch ein Hydrocephalus internus,
crnd entsprechenden Schnitt der vechten Hemi-
in den donﬂmnAb:chmt.bm des Innenteils von N ¢
in der linken Hemmphﬁm Andere pathologisehe
nicht auf.
der linken Hermsphm entnommen. Wir begegnen
| der durﬁalmlﬁlm v Put pathologischen Faser-
von der Norm sind Tnit Sicherheit nicht festzustellon.
us internus.
ihernd der gleichen Ebene entnommener Schnitt der
| lokalisierte Faserstellen, aber diesmal deatlich in
Dagegen ist Ne gegeniiber links etwag reduziert. Man:
Zahl der aus dem Potamen in das Pallidum ein-
dorsalsten Teil vom Pallidum deutlich gegeniiber der
1 ist. y

noch Spuren eines Etat marbré, Put grofere Faser-
teralsten Abschnitt. Andere Anomalien lassen sich

“annithernd der Fig. 3 mtspm:henﬂm Schni& r]er rechten
redugierter.  Gleichzeitig ist eine geringe l-:.‘mh‘mmg
Der Ftat marbed ist im innersten Teil von Ne jetzt
- Dagegen zeigt der dorsalste Teil von Pui grisBere Faser-
ert hahen. .
h relativ faserarme und deshalb wenig Im-vmlzetgndu
dieselben faserarmen Inseln kaum hervor, dagegen sind
! ‘Dnmi verteilt. Andere pathologische Abweichungen

m annfihernd gleich gelegenen Schnitt der rechien
chtliche Volumenverminderung von Ne mit ent-
ahei zeigt Ne den Etat marbeé in der gleichen
t finden wir noch ganz dersal eine gréfere Faser-
. relativ hell gefirhte Tnseln diffus ber Put

Restiformia, untere Oliven mﬂPyrmm{Py)
rechten Bindearm und eine normale H

anderen; an Etat mﬂﬂs iendmdm Gehirnen

Wﬁldmdre.hbhﬂ&ugmml'uf 13, Fig. 7!
sich um ein kleines Gehirn handelt.  Thagegen
Thg}amusternﬁﬂmnsuahim

: t. Fs ist

Mﬁﬂaﬂﬂﬂrhﬁhm
wagm madd:tmmt—

-
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¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Abgesehen von der Kleinheit des Gehirns haben wir nur spezielle Ver-
dnderungen im stridren System gefunden. Diese betrafen vor allem das Vor-
handepsein ¢ines Etat marbré des Striatum, Derselbe war ziemlich starle aus-
geprigt im Innenteil des Caput und des Corpus des Caudatum., Er war in
geringerem Umfang und in weehselnder Intensitit iiber die Putamina ausgedehnt,
Nur ibre ventralsten Partien waren mehr oder weniger ganz frei von ihm, Aufer-
dem war die kaudale Partie des Caudatum rechts reduziert. Dieser Reduktion
ging — wie im Falle Massat — eine lokale leichte Ventrikelerweiterung pa-
rallel. Endlich war die Zahl der strio-pallidiren Fasern im dorsalen Teil des
Fallidum externum vermindert. H2 und £ [ waren gegentiber normalen Ver-
héiltnissen leicht reduziert.

C. Epikrise.

Dic spastischen Starungen des Pat, finden in dem FEtat marbré ihre volle
Aufklirung. Auch die erschwerte Sprache dirfte wenigstens cine strifire Kom-
ponente haben. Fs ist dabei interessant, daf cinerseits der Innenteil des oralen
Abachnittes von N¢ und das dorso-oralste Gebiet von Puf besonders vom Etat
marbré befallen sind: 4. h. gerade jene Gegend, welche C.Vogt sur Sprache in
Beziehung bringt. Selbstverstiindlich gilt dabei fiir das Striatum dieselbe Tat-
sache, die Jelgersma noch kirzlich fir das Cerebellum hervorgehoben hat:
stridre Starungen treten vm so stirker hervor, je unausgebildeter das Grofihirn
in dem betreffenden Falle ist.

Im vorhergehenden Fall war die Rumpf- und Beinmuskulatur viel schwerer
erkrankt als dicjenige des Arms. Unsere somatotopische Gliederung des Striatum
ist aber noch nicht eine so scharfe, dafl wir behaupten kinnten, die Armregion
sei ebenso schwer erkrankt wic dic Beinregion. Im vorliegenden Fall ist nun
ebenfalls die Beinmuskulatur wesentlich mehr betroffen. Hier milssen wir nun
aber unbedingt bei Zugrundelegung unserer somatotopischen Gliederung des
Striatum eine gleichmifige Erkrankung fur die Arm- und Beinregion kon-
statieren, Die Tatsache, daf trotzdem dic Beinsymptome {iberwiegen, haben
wir schon in unserem , Erster Versuch usw." durch die Annahme zu erkliren
versucht, dafl die GroShirnkompensation far die obere Extremitit einc inten-
sivere sel. Wir leiteten diese Tatsache aus der Feststellung ab, dab die aus
gesprochenere Stbrung des Arms bei einer allgemeinen Hemiplegic auf eine
stirkere Reprisentation des Arms im Grofhirn hinwies. Wir halten auch heute
noch an dieser Erklirung fest.

Bei unserer Auffassung des Etat marbré als einer angeborenen Anomalie
miissen wir die Krankheitserscheinungen als von Geburt an bestehend auf-
fassen. Die Angaben der Mutter aus dem Jahre 1882 sind wviclleicht absichtlich
unrichtig. Die unserer Ansicht nach angeborene Ungeschicklichleit des Pat.
im Gehen war méglicherweise schon die Ursache dafur, daf er als 2Yf;jihriger
Enabe {iberfahren wurde,

Da hiufig Strabismus sich mit der Littleschen Storre verbindet, liegt
es cndlich nahe, auch cine — durch spéter zu erorternde Krankheitsbilder ge-
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Emﬁm: au.i die Smatumerlu-anktmg TR hm-:htu.
ihmﬂmnqdaﬂmrmah&ﬂdmknngdmﬁfmtmmb:é mderum
unbekannten Krankengeschichte durchaus die Symptome der rcmen
Littleschen Starre aufgefunden haben.
ell sei noch aud die Tat:aachnhmgcﬂﬁm daf der Kranke jenes Ver- -
grofien Zehe zeigte, welches wir in unserem Aufsatz  Zur Kenntnis
R&mda&abnuh bezeichnet haben, ik emaDo:mlﬂmndsrgroﬂm
. : als eine athetotische Bewegung spontan, und noch leichter nach
imﬂ unter diesen auch nach dem typischen Babinski-Reiz auftreten

ch hier besteht keine proportionale Bezichung zwischen dem Etat marbré

Iaquts fibromy#éliniques.
fehlt in diesem Falle cbenfalls ein allgemeiner Hydrocephalus

5, Nachtrag zu Freunds Fall Steisberg (47 4.

5 bringt das Bindel H® in grifter Ausdehnung, Wie schon €. Voge
Beschreibung dieses Falles hervorgehoben hat, 1a8t sich eine patho-
enreduktion dieses Faserbiindels nicht erkennen,

Fig. 8 zeigt das Corpus ln:m (CL) in grofter Ausdehnung. Es ist von
alt. Aber s bietet eine gewisse Verminderung seines Hihendurch-
e weit dieselbe mit dem Etat marbré in Beziehung zu bringen ist oder
cine senile Atrophie eine Rolle spielt, wagen wir nicht s enfscheiden.

'Wﬂwmrmwﬂhmm:a

eigt ein sehr gut entwickeltes 2 Biindel.

.8 hringt das Corpus Luysi (CL) in seiner grofiten Ausdehnung,
swmalen Abbildungen Taf. 16, Fig. 2 und Taf. 26, Fig. 8 ist eine leichte
'whanﬂm Eam&mami:si:hnn!rﬂhermﬂ Vogt angegeben

in'ihﬂf frtiheren Arbeit den or_ah't.ea'l Teil der beiderseitigen
et. Wir machten dieses mit der ‘Taf, 14 nachholen.

dalt auch im oralsten Teil von Ne keine Ventrikelerweiterung
‘weisen im dorso-lateralen Dritteil ibrer oralsten Partie einen Etat
die Ne lateral begrenzende Fasermasse zeige die filr dieses Gehirn

gammmm

: die Seitenvemtrikel, Ne C:un&ﬁehmalmndm?gmm.
gilt das bei Beschreibung der vorigen Abbildung Gesagte.
Ps:mgtinmmdomhum Diritteilen einen #us-

Seitenventrikel sind such hier nicht erweitert. Das dorsale
Ne zeigt heiderseits einen schr ausgesprochenen Etat marbré,

Drittel cinen sehr starken, das mittlere einen mibigeren,
brd. Imr‘ Put zeigt die dorsale Hilite einen mittelstarken

‘der Etat marbré bis in die dorsc-oralste Partic von
-hhuhi&rbmm&'Kmukm,dieerstmltmh_jahm
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gebrachte orale Teil des Striatum auch tatsichlich bis in seinen oralsten Ab-
schnitt pathologisch verdndert.

7. Elinischer Nechtrag zm Oppenheims Fall Wiemer-Mutter.

Im Frithjahr 1gi1 hat H. Oppenheim noch einmal in unserer Gegenwart
e Wiemer-Mutter einer eingehenden klinischen Untersuchung  unterworfen.
Dha wir einerseits nicht wissen, ob wir Gelegenbent haben werden, noch einmal
auf diesen Fall zurtickzukommen, wir uns andererseits aber auf Grund unserer
Untersuchung des Gehirns von Wiemer Tochter eine anniihernde Vorstelhng
von der  bei | Wiemer-Mutter vorliegenden pathologiech-anatomischen Ver-
anderung machen kinnen, méchten wir wenigstens hier den Befund mitteilen.

Gesichtsausdruck fhmlich wie frilher beschriehen. Lippen aufeinander gepreBt.
Mundwinke| herabgezogen.  Fiwas Speicheliluff. Miofig sieht man Grimassieren der
unteren Gesichtshilite und hirt dabei Schluckbewegungen,  Diese unwillkiirlichen
Bewegungen spielen sich besonders in den Lippen und Kinomuskeln ab und sind wohi
emotiven Ursprungs, Die Muskelspannung macht sich auch darvin bemerkbar, dad sich
die Lippen passiv schwer voneinander entfernen lassen. Doch ist das alles sehr wechselnd.
Besonders sturk ist dic Spannung der Kiefermuskeln. Patientin kann die Lippen 2 em
weit voneinander entfernen. Auch die Zahnreihe kann sie ein wenig auseinander bringen,
Doch sieht man dewtlich, wie sie Muskelwiderstande m iberwinden hat,  Unterkiefer-
sehnenphiinomen deutlich, aber nicht pesteigere. Kein Frefreflex.  Auch kein harter
Gaumenreflex. Der Lidschin® ist gue. Die Musculi ovhiculares scheinen fiir gewihnlich
auch etwas angespannt.  Seitwiirtshewegungen der Unterkiefer fehlen ganz.  Pleifen
gelingt nicht. Auch Lippenspitzen wind zuniichst nicht ausgefithre. Imo Affekt beim
Lachen avsgiebige Bewegungen der Gesichtsmuskulatur.  Die Zunge wird ziemlich
vollkommen  vorgestreckt.  Dalwi kommt es auch wa einer besseren Kieferiaffnung
unter  Subluxation.  Seitwiartshewegungen der Zunge langsam, aber vollkommen.
Augenbewegungen frel, The Muskelkrafe ist speziel]l beim Kieferschiull vollkommen.
Auch die Ig:;mmg des Unterkiefers erfolgt mit ziemlich guter Kraft.

Gegenwirtly kann man Patientin nicht dagu bringen, ein Wort nachzusprechen.
Nachher sagt sie dagegen | Ja" ond | Nein: allerdings mit starkem Niseln und mit
etwas dbermafigen Unterkieferbewegungen.  Ebenso spricht sie das Wort  Uhr® nach,
Die Zunge wird heim Sprechen stark gegen dic untere Zahnreihe gepreBt.  Im ganzen
scheint Patientin einsilbige Worter au bevarzugen. S0 sagt sie statt , Wasser™ | Wass'',
Einc Storung aphasischen Charakters scheint nicht vorzuliegen.  Sehreiben und Lesen
hat sie nie gelernt. e Il}éurthr':e ist abwer doch so erheblich, dall sie das Wore | Gejd*
nicht verstindlich aussprechen kann,  Statt | Schliissel® sagt sie | Liss®

Anscheinend bewegt Patientin das Gaumensegel beim (ifnen des Mundes, doch lifit
sich eine Prifung der aktiven Beweglichkeit desselben nicht durchfiibren.  Schr charaks-
teristisch ist die Art und Weise, wie der subluxierte Unterkiefer erst auf der einen und
dann auf der anderen Seite eingerenkt wird. Beim Trinken verliert Patientin etwas
Flisssigkeit swischen den Lippen. Der Schluckakt vollzieht sich schwierig, aber chne
wesetitliche Stérung.  Auch Kaver von Brot erfolgt langsam, aber ziemlich gut, Dabei
affnet sich der Unterkiefer aber auch viel weiter als beim vinfachen Willkiirakt, Man
sicht aber auvszchlieBlich senkrechte Kieferbewegungen.  Auch hirt man Schiuck-
nachgerinsche, welche diher die physiologisehen an Zahl und Intensitit hinausgehen.

e Kopfbewegungen sind frei und kraftvoll.

Die Finger der I Hand in Schretbstellung, der Dauwmen eingeschlagen. K. ist
diese Stellung ebenfalls angedeutet. Thoch sind diese Haltungen nicht fixiert. Ein ihr
hingereichtes Glas umgreift sie nur sehr miihselig mit den Fingern, Man sieht — wenn
auch murzeit nur selten — deutliche athetoide Bewegungen in den Fingern beider Hande.
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, ohne daft sclche auftreten. Mithewsgungen von einer Hﬂﬂé
hemerken. Beim Versuch zu sprechen, treten dagegen sehr

wf, Die weitere Beobachtung lehet aber, daf es mehr
Sprechens ist, das zu diesen Bewegungen fihrt, Dabei
in unwillkirlichen und Mit-Bewegungen der Finger nicht
'Bﬂl‘&g!mgen treten aber nur zeitweise auf. SupinatorphEnomen
Es sind die groben aktiven Bewegungen an der ». Hand alle
Eraft ist [ast normal. Dieﬁngurht‘:wee,‘lmgmmud ver-
en Zielbewegungen noch mit einiger Geschicklichkeit aus-
auch den Zeigefinger isoliert ausstrecken, dagegen nicht den
Extremitit entwickelt sie ebenfalls volle Kraft, nur kann sie
mt dabei zo Mitbewegungen in. anpen- und Schluck-
sungen sind noch verlangsamter. Patientin kann aber auch
‘ausstrecken.  Im Daumen sowie beim Spreizen und der
gute Kraft.

etwas schwierig anf. Sie zieht sich allein an und
die Kiiche allein zu besorgen.

daB ihre Gestikulation sich fast ausschlieflich in den Orbi-
Halsmuskeln abspielt.

h lpmwh-parmsnh, Fiife in varo-equinus-Stellung, be-

Fufisohle Dncmlﬂmcmn des ganzen FuBes. R. sicherer
nicht ganz regelmiBige Dorsalflexion der grofen
nkelphinomen beiderseits. Jedoch r. nur Anspannung
'hrsml die Zehen gebeugt werden.

ﬁerhﬂww-l!mde;l Kein Fulklonus,

gpﬁﬁcb}l&m Zglslﬂguﬂ aber nicht bis sum Klonus.
den verschiedenen Muskelgruppen des ». Beines mit ziem-

kJ‘qHﬂ_& kommt es vorwiegend zu unvallkemmener, un-
und zu Mitbewegungen der anderen Seite, naahdm
L.Ful!e.s und die Bumgungm der 1. Zehen, 'Dmse

z voreinzelte athetoide Dewegungen,
Nadelstichen an den Fiilen und an

gfassvng snd. Epikrise.

T &gt_jcmgenPahentm welche in abgeschwiichter
Mutter und als cinzigen pathologischen Hirn-
Striatum mit leichten sekundiiren Verfinderungen
eigte. 'Wir neigen daher dazu, denselben patho-

- noch in ausgeprigterer Form — bei der
Symptome, so ergibt sich, daf die paralytische
cln so zurticktritt, dafl hochstens nur noch

g der motorischen Kraft die Rede sein
Tlinsicht nur einige Muskeln des £ Fufles, fﬂi
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hier eine gewisse Inaktivititsatrophic eine Rolle spielt, wagen wir nicht zu ent-
scheiden. Von Bedeutung ist weiter die ausgepriigte Amimilk: ,Die Gestikulation
spielt sich fast ausschliefillich in den Orbiculares oculorum und in den Hals
muskeln ab,*! :

Wichtig ist ferner, dafl die Starre und die durch sie bedingten Haltungs-
anomalien wenigstens i den oberen Extremititen ,nicht fixiert" sind.

Beaiiglich des Babinski ist es interessant, daf derselbe gerade in dem stiirker
affizierten [ Fufll zurzeit | sehr geringfiigig' war, Wir werden durch diese Tat-
sache darin hestirkt, die in diesem Fall beobachtete Dorsalflexion der grofien
Zehen auch als |, Pseudobabinski™ aufzufaszen,

Die Behnenreflexe zeigen keine pathologische Steigerung,

Dragegen fiihrt die durch die Spasmen bedingte Verlangsamung der Be-
‘wegungen zi einer gpdter noch cingehender wu erécternden Preudoadiadokokinesis.

Ferner ist darauf hinzuweisen, dafl sich wehl Mithewegungen zeigen,
daneben aber auch in der Ruhe unwillkirliche Bewegungen auftreten.
Beide Formen von Bewegungen sind teilweise typisch athetoid,  Ihre Zunahme
beim Affekt st sehr deutlich.

Endlich sei noch hervorgehoben, dafl die Patientin, dic mit 21 Jahren noch
vollstindig stumm war, im finften Jahreehnt etwas Sprechen gelernt hat.
Auch die athetofden Bewegungen in den Hinden haben im Vergleich zu dem
Status vom  Jahr 1805 abgenommen,

B. Gallus' Fall Marie 8. (Hrel 3720

A Krankenpeschichte,

Geboren den 1o, Juni 1808,

Anammese:

Uneheliches Kind ; erbliche Belastung nicht bekannt, Daz Kind war von vomn-
herein geistig wenig rege.  Fs hatte im ersten Jahr Erimpfe. Es spricht in seinem
jetzigen & Lebensjahr noch kein Wort, sondern stoBt nur einige unartikulierte
Laute aug, ist bisweilen imsauber, gewalttitiz gegen andere Kinder und kam mehr-
mals in Gefabr, Gberfabren =u werden.

Status prisens am 22, Mdirz 1006

Dic kirperliche Entwickelung entspricht kaum dem Alter, Haut etwas welk,
Geringes Fettpolster.  Knochenbaw gracil. Muskulatur ziemlich diirftig.

Schiidel zeigt keine wesentliche Abweichung von der Norm. Stirn schmal, mittel-
hoch,  Obrmuscheln ziemlich gut ausgepriigt, Mund symmetrisch geformt. Zihne
in gehiiriger Ordnung, zum Teil karids. Harter Gaumen mittelbreit und mittelhoch,

Brustkorb gut gewdlbt, Lungenschall normal,  Atemgeriusch vesikulir, keine
Nebengerdnsche, Hersténe rein,  Puls regelmifiig,  Bauchergane o, B.

Lidspalten gleich groB. Augenbewegungen frei. Sehvermagen vorhanden, Pat.
greift nach vorgehaltenen Gegenstinden ond fiihrt sie, soweit es moglich ist, zum
Munde.

Hirvermégen vorhanden.  Pat, reagiert anf Gerfusche und freut sich fiber den
lauten Ten der Stimmgabel,

Weicher Gaumen symmetrisch innerviert,

Zunge gerade vorgestreckt, !

Extremititen aktiv und passiv in normaler Exkursion  beweglich. Das Kind
kamn gehen, stchen, Jaufen; greift in gehdriger Weizse mit Armen und
Fingern,
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e]ha;!t entm:h!t Freut sich. ﬁ.her mgmgtp Bllder

tinde, greift nach ihnen, scheint aber keinerlei Ver-

M jer Wert zu haben. Nur den Liflel versteht sie zu gebrauchen

: ken, ohne sich viel zu besudeln, Brot, Fleisch, Kartoifeln
affel oder den Fingern zum Munde, Ist in dur Nahrungsanfnahme

Tht ihre Partionen auf, verlangt aber noch mehr. Sie spielt mit

I“h@clarfetmn usw,, it irgendeine Vorliche fir einen beson-

o ZEigEn.

&pn.ch& sogut wieni icht vorhanden. Die einzige LautiuBerung,

, ist Dia®, und zwar als Ausdruck der Freude, des Uuhhagms des

onstigen Gefiihlszustinde. Thre Bediirfnisse vermag sie nicht

bwartung bleibt sie aber bei Tage und auch nachts sauber.

‘meist fiir sich allein und 2168t ihren einzigen Laut Dia*

bildungsunfilig, spielt fifr sich allein und ist ruhig.

diter nachts nal. Kratzt sich oft blutig, ehne an Erregungs-

ich gesund und munter. Weil sie ihre Kleider serreibt,

‘unzerreiBbaren Kittel,

Gewicht: 18,5 kg Status idem.

Leidet éfter an vereiterten Fingern infelge Beknabberns

e reifit sie ah.

Gewleht: nkg

Karperlich ist Pat., a.hgesehm von vorithergehenden  Ver-

‘gesund und munter. Thre geistige Entwicklung macht

 Betragen vuhig und freundlich. Spielt am hiebsten fiir sich

. Zeigt Zevstirungssucht.

hat gestern zum ersten Male am Tage zwei Krampf-

in allen G]ucdm. Verdrehung der Augen. Bewu -

1. Hernach Mattigheit,

eidet viel an E‘.‘ramlﬂnniilidn. Tuberkulose fest-

1 q.n.fi]ls alle z-—4 Wochen. Dann stark gehdult bis zn
F“ﬂ" dm;mﬂg:ﬂanommenhmt Pat. hat kein Interesse
h unsauber. Gewicht: 31 kg, Urin klar und frei
Seitens der Lungen keine Erscheimungen,
tus auf ciner anderen Station: Leichte Spannung
esonders stark im rechten Bein. Gang breit-
Bein etwas nachgeschleppt, Haltung nach vorn
wedunsen, die Fifie weniger, Sehnenrteflexe leb-
Beiderseits FuBklonus.
mpte Lichtreaktion,

i, du, du®, dulert auc.'h sAnn a",,,Pup-pq‘
fiorderungen versteht Pat. Sie zeigt auf Er-
anf cinem Bilde, versagt aber in bezug aul sonstige

bléder Gesichtsausdruck. Astwortet auf
sonst kann sie anscheinend nichts sagen. Ein-
fiihrt sic richtig aus. Sic zeigt 2 B, aul Ver-
und gibt diese Dinge der Wiirterin, Dic
s heraus zu nehmen, ist ikt smnhemmd
anf, setzt sich, hebt die Arme hoch. Vor-
sich aber sichtlich dariiber. Tat dureh
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Leichter Strabismus divergens links.

Grie: 1,25 m. Kopfumfang: 48 cm.

Gang breitbeinig, etwas schwerfillig,

Patellarreflex beiderseits gesteigert.

Beiderseits Babinski.

Kein FuBklonus.

Sensibilitiit anscheinend intakt.

Pupillen gleich- und mittelweit, reagieren prompt.

1z, April 1910, Status idem,

15. November rgro.  Erkrankte ficherhaft mit Odem der Beine und blutigen
Sugillationen an den Beiner. Gleichzeitiy Durchiille. :

19, November 1gro.  Fiebert davernd miBig, auch Blutaustritt am Rumpfe.

21, November 1gro. In den letzten 3 Tagen gehiiuite Krampfanfille big zu zwdll
am Tage. Nach den letsten Anfillen rascher Verfall und Exitus,

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Es handelt sich um ein stark schwachsinniges Kind, welches linken Stra-
bismus divergens und leichte Spannungen der Arme und Beine zeigte,
infolgedessen einen breitbeinigen, etwas schwerfélligen Gang hatte, bei beider-
spits gesteigerten Patellarreflexen und wicderholt festgestelltem beiderseitigen
Babinski. Auflerdem war das Kind motorisch fast vollstdndigaphasisch,
wihrend es einfache sprachliche Aufforderungen richtig verstand und verarbeitete.

B. Anatomischer Befund.
a) Makroskopische Feststellungen.

Das Gehirn ist kiein, Die linke Hemisphare zeigt in der Gegend des linken Gyrus
angularis ¢ine leiehte Mikrogyric. AuBerdem ist die linke Hemisplire am Okzipitalpol
um etwa 1om verkiiezt, Sonst zeigt die Oberfliche des nicht zerlegten Gehirns keine
Anomalien. Ein ‘makroskopischer Querschnitt 1Bt einen starken Hydrocephalus in-
ternus mit gering entwickeltem Corpus collosum und Centrum semiovale erkennen.
Der Hydrocephalus ist im allgemeinen links etwas stirker,

bj Mikroskopische Untersuchungen.

Taf, 16, Fig. 1 gibt ecinen Frontalschnitt durch das Gehirn in der Gegend des
oralen Beginns des Striatum, Wir schen die Windungen durchaus normal gebildet.
Dagesen konstatieren wir it GroBhirn eine pathologische TFaserarmut nach innen
wvon der U-Faserung und im Corpus callosum. Beiderseits ist ein starker Hydrocephalus
internus vorhanden. Aulerdem zeigt der Inmenteil des linken Caudatum einen typischen
Etat marbré,

Taf, 15, Fig. 2 bringt das Striatum und seine Umgebung von cinem etwas kau-
daler gelegenen Schnitt. Auch hier konstatieren wir die Schmalheit des Corpus callosum
und den enormen Hydrocephalus internus.  Links weist der Innenteil des Candatum
und das ehen angeschnittene Putamen einen ausgesprochenen Etat marbré anf. Rechts
gilt dasselbe von dem Inmenteil des hier noch allein getroffencn Caudatum.

Taf. 15. Fig. 8 zeigt chenfalls ein sehr verschmiiertes Corpus callosum und beider-
seits einen stark erweiterten Ventrikel. Die Caudata zeigen ventrikelwiirts eine Ab-
plattung, Tnihrem Innenteil wie in den Putamina ist ein Etat marhré deutlich vorhanden,

Taf. 15, Fig. 4 bringt das linke Stristum mit seiner Umgebung. Auch hier sehen
wir die Projektionsfaserung relativ gut entwickelt, dagegen das Corpus callosum schmal
und einen ausgesprochemen Hydrocephalus internus.  Im Inmenteil des Caudatum
hegegnen wir wie frilher einemn Etat marbré, Im Putamen [ift sich ein solcher nicht mehr

s&
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~ Die auch im mormalen Pallidum externum. faserirmere
it hier von anormaler Helligheit {Ausfall caudato-palli-

mf!‘ynmﬂmundunmmlmohmpmmhgischmbﬂuﬂ
igt auch noch einen erweiterten Seitenventrikel, speziell I Der
nach wie vor einen Etat marbré auf. Aullerdem finden sich
'gxmlm Teil der Putamina. H® ist . gut entwickelt. Das-

st das Cw:hr.r Luysi (CL) und seine Umgehung VOn £inem nor-
'ﬁt&hmem griften Hithendurchmesser getroffen,

i  Schnitt des jetzt sur Beschreibung stehenden patho-
‘entnommen.  CFL ist mit Ricksicht auf die Jugend des
mm die Norm veﬁemm'l Diie Farbendifferenz gegeniiber

ot bei sufa;,lw Vergriferung aus einem nach van Gieson
dtﬁnm&runddwjm&nuidmmlemTﬂldgs Suleus
wwﬁi‘ns'l‘af::i,lﬁg:hﬂ — eine Mikrogyrie zeigt.

+ sehr verdickte Arachnoidea r} grube Biindel. In den ven-

sind die [ctzteren dimner.  Zwischen denselben befinden sich
‘als kieine runde Punkte erkennbare — Karnchenzellen.
handelt sich um Teile eines Schnittes durch jenes Gebiet des
entsprechend den oben gemachten Feststellungen eine Mikro-
15 der Abhildung, dafi Teile des Sulews calcarinus (calc)
falls — wie schon bei Beschreibung von Taf. 16, Fig. 4 er-
- nufweisen.
; m: Vergriferung den unmittelbar dursa.l von g
aris wieder. Man erkennt munichst, daB dicse mikro-
Architeltonik hat. Im dn\ran—mﬂdim',;un Tei] be
almormen Fasermassen, wﬁohe C. Vopgts Phquesp%m)-
r abmlich sind,

sofacher Vagrulisnmg denjenigen Rindenteil, welcher
\ _'mmwmmmwwmm
vor uns, sondern zwei Fasermassen, welche wir ﬁorlﬁui'g
fibromyéliniques unterscheiden kinnen,

sung des anatomischen Befundes,

dullerlich eine Mikrogyrie L im Gyrus angularis
ealearinus, Hier weist die Verdickung der Arach-
g Kﬂm:hemellbn auf cinen chemaligen Ent-
e Gebiet ist n.it:ht m;r du.rch mne bdmndera

w]auﬁg nicht van den Piaquaa f1b¢'mnyél.miques
Auﬂmrdmu fand sich cin starker Hydrocephalus
erung des Balkgm und gewisser Faser-

Emdhch #eigten die Caudata nicht nur eine
i inen ausgesprochenen Etat marbré,
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zuheben, daB diejenigen Erscheinungen, auf welche wir auf Grund des Etat
marbré und seiner Lokalisation im vorliegenden Fall #u schliefien die Neigung
haben wiirden, uns im Strabismus divergens, leichten Spannungen in den Extre-
mititen und fast vollstindiger Stummhbeit tatsichlich entgegentreten.  Speziell
der letzteren mochten wir eine striire Komponente unter keinen Umstinden
absprechen.

B. Allgemeine Bemerkungen zu den vorstehenden Fillen.

) a) Zur Symptomatologie des Etat marbré,

Die ersten sechs der hier erwihnten Fille zeigen den Etat marbré des Stria-
tum in so isolierter Form, dafl wir schen heute seine Symptomatologic mit
jenem Krankheitshild identifizieren kinnen, das Little in der Mehrzahl seiner
Fille vor sich gehabt hat,

Im Vordergrund stehen Hyperkinesen.

Diese duflern sich vor allem in spastischen Zustinden. Es gilt aber
noch, 2u untersuchen, ob bei richtiger Behandlung je Dauverkontrakturen ent-
stehen.  Jedenfalls zeigen die Spasmen vielfach nur einen rein temporiren Charak-
ter. Die bei der kortikalen spastischen Lihmung heverzugten Pridilektions-
muskeln sind sicherlich nicht speziell befallen. Ob nur die Topagraphie des
Etat marbré die jedesmalipe periphere Lokalisation bedingt oder ob bestimmte
Muskeln im striiren System besonders vertreten sind und deshalb auch bei
seiner Erkrankung besonders von Spasmen und Haltungsanomalien befallen
werden, bedarf weiterer Untersuchungen,

Eine zweite Form von Hyperkinesen wird von unwillkiirlichen Be-
wegungen choreatischer und vornehmlich athetoider Art gebildet. Diese
unwillkiirlichen Bewegungen treten in den leichteren Filllen von Etat marbeé
gegeniiber den spastischen Zustinden zurfick. Auf eine geringfiigigste Tendenz
zu thnen fihren wir die Dorsalflexion der grolien Zehe im 4. Fall zurick, wie
wir denn dberhaupt die in den wverschiedenen Krankengeschichten noticrte
Dorsalflexion der grollen Zehe im Anschlufl an den typischen Babinskireiz
nur als eine einen |, Pseudobabinsha’ darstellende athetoide Bewegung auffassen,
weil sie einerseits bel Applikation des Babinslkireizes inkonstant ist und anderer-
seits auch auf andere periphere Reize hin oder ,spontan’ erfolgt,

Inzwischen haben wir gefunden, dal schon Guillain und Duboeis rgra in
einem Fall von Athétose double feststellten, daB die Dorsallexion der grofien Zehe
durch andere periphere Reize, z B, solche des Thorax, ausgelost werden konnte.
Die Autoren sehen dabei aber in so ausgeltsten Dorsalflexionen der groBe Zehe
einen echten Babinskireflex, fir den sich nur infolge einer davernden , Demistrychni-
sation® der motorischen Eahnen die duflerliche Avsldsungszone ansgedehnt habe

Daneben haben wir Mitbewegungen, Zwangslachen und Zwangs-
weinen. Die Mitbewegungen bediirfen noch einer feineren Analyse. Es geht
aber schon aus unseren Krankengeschichten hervor, dafl sie vorzugsweise |, Aus-
drucksbewegungen™ darstellen.

Periphere Reize, Intentionen und Emotionen steigern diese Hyperkinesen.

Neben diesen zweifellosen Hyperkinesen haben wir eine Verminderung
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cmer-Mutter festgestellt. Im 4. Fnu;:ﬁg ein
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gruppen des striiren Systems. Wenn wir trotzdem einen Versuch unternehmen,
so leiten uns dieselben heuristischen Motive, welche uns zu den entsprechenden
" Ausflithrungén in unserem Aufsatze ,Zur Kenntnis usw.” veranlafit haben.
Wir erhoffen — wie damals — von einem solchen Versuch nicht nur eine For-
derung der kausalen Erklirung der bisher festgestellten Symptome des
Etat marbré, sondern auch dic Anregung zu einer Aufdeckung noch nicht
beachteter Symptome und ihrer ursdchlichen Deutung, sowie die Schaffung
ciner Basis fiir uns vor allem interessierende Rilckschliizze auf die normale
Funktion des striiren Systems.

Wir haben in unserem Aufsatz , Zur Kenntnis usw.” eine gemeinsame
- Pathophysiologie der Krankheitserscheinungen der cinzelnen Teile des striiiren
Systems bei den verschiedensten pathologischen Prozessen angestrebt, Wir
machten heate die Symptomatologie jedes cinzelnen pathologischen Pro-
zesses getrennt behandeln,  Wir werden so gezwungen, auch auf die Ursache
der spezifischen Besonderheiten der Finzelgruppe einzugehen und damit auch
jener in den letzten Tagen noch von v. Economo und Schilder hervor
pehobenen Vielfdltigkeit der Symptome gerecht zu werden, welche wir bis-
her unter C. Vogts , syndrome du corps stri¢® und unter dem | Fallidumsyndrom'
zusammengefafit haben, i

Besonders der Fall Wiemer-Tochter lehrt uns, dafl die volle Sympto-
matologie des Etat marbré in Erscheinung treten kann, wenn auch die
nicht zum strifiren System gehirenden Hirnteile simtlich eine sehr gute Aus-
hildung zeigen. Wir halten uns also fiir berechtigt, alle Symptome auf die
Erkrankung des stridren Systems zuriickeufithren.  Von diesem System konnte
eme Reduktion der Faserung zwischen Thalamus -+ Nel' und Pallidum nicht
testgestellt werden. Von den subthalamischen Grisea und Fascrungen zeigte
nur das Corpus Luysi eine leichte Volumenverminderung., Das Pallidum war
dagegen stark verkleinert. Aber diese Tatsache ist in ihrer Hauptsache auf
cinen Ausfall der striopallidiren Faserung zuriickzufithren (g in Textfigg. 1 und 2).
So sehen wir die Ursache der Krankheitssymptome vornehmlich in der Er-
krankung des Striatum, Diese ist bereits eine im Embryo aufgetretene Mil-
bildung. Es handelt sich also um eine Funktionsstorung des Striatum,
die sich bereits im embryonalen Gehirn etabliert hat,

Welcher Art ist nun diese Funktionsstérung?

Von vornherein ist durch das Wesen des pathologischen Prozesses aus-
geschlossen, dal} er zeitlebens zu pathologischen Reizen Veranlassung geben
konnte, -

Auch die Idee, dem am Status marmoratus erkrankten Striatum eine posi-
tive, aber anormale Funktion, alzo eine Parafunkiion, zuzuschreiben und darauf
die Krankheitserscheimungen zuriickzufithren, glauben wir schon in unserem
Aufsatz , Zur Kenntnis usw.” widerlegt zu haben, indem wir darauf hinwiesen,
dall leichte und schwere Fille von Etat marbré nur quantitative, der Intensitit
der pathologischen Verinderungen parallel gehende Differenzen in der Sympto-
matologie darbicten, bei den schwersten aber wenigstens fiir gewisse somato-

topische Bezirke jede Funktion des Striatum aufgehoben ist.
62
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gewonnen, dafl die Willkiircbewegungen aus dem strifiren System  zahlreiche
primitive striire Bewegungskomponenten in sich aufnehmen und bei dem Fort-
fall der letzteren wenigstens anfinglich in weitem Malle versagen.

Hier entsteht nun zunichst die Frage, aul welchem Wege Reflexe des strifiren
Systems in die den Willkiirbewegungen in erster Linie zugrunde liegenden kor-
tikalen Reflexe eingeschaltet sind.  Man mufl daran denken, daf kortikale Er-
regungen entweder iiber den Thalamus oder aber auf dem Wege iiber die Peri-
pherie ins Pallidum und Strijtum geraten.

Es ist daon aber weiter zu entscheiden, ob die avsgefallenen Bewegungs-
komponenten des stridiren Systems nur durch das Striatum denervatorisch ge-
ziigelte oder auch innervatorisch . becinfluite Pallidumkinesen darstellen. Die
Ungeschicklichkeit beim Etat marbré kiinnte durch die erstere Auffassung ge-
niggend erklirt werden. Dagegen scheint uns [ir eine Deutung der Langsam-
keit der Bewegungen als einer reinen Pallidumakmese die Frkrankung des
FPallidum beim Etat marbré keine gentigend starke zu sein.

Wir komemen endlich zur ]:':inschrﬁnkung der Gestikulation auf die Orbi-
culares oculorum und die Halsmuskeln bei Wiemer-Mutter und das lange Ver-
harren anderer Kranken in unbequemen Stellungen.  Diese Storungen didrften
doch aul dem Fehlen einer so fein abgestuften akinetischen Komponente be-
ruhen, dafi wir fiir thren Sitz unbedingt das Striatum in Anspruch nehmen
millssen.

Zum Schlusse mochten wir noch kurz auf eine Form von Langsamkeil
und Ungeschicklichkeit eingehen, die deswegen in der Klinik eine besondere
Rolle spielt, weil Babinzki auf sie speziell aufmerksam gemacht und sie als
Adiadokokinesis beschrieben hat.  Es handelt sich um die Verlangsamung um-
schichtiger antagonistischer Bewegungen, z. B. der Supination und Pronation
der Hand, Der Rechtshinder macht diese Bewegung mit der rechten Hand
schneller, Gleichzeitip konstatiert man aber eine Verringerung der Exthursion
der einzelnen Bewegung gegeniiber derjenigen der linken Hand, Die Adiado-
kokinesis der hinken Hand beruht also auf einer nicht geniigend prompten Hem-
mung oder Denersation [vgl. dariiber weiter unten) der im Moment stattfindenden
Innervation. Der gleichen Stirung begegnen wir in noch stirkerem MaBe bei
Kleinhirnerkrankungen. Dia Babinski seine Adiadokokinesis bei Kleinharn-
erkrankungen beschrieben hat, so beschriinken wir den Begriff der wahren
Adiadokokinesis auf die durch Stérung der willkiirlichen Denervation
bedingte, Wir verfiigen bisher liber keine Tatsache, welche zeigt, dall diese will-
kiirliche Denervation Romponenten des strifiren Systems enthilt, obwohl
diezes theoretisch moglich ist, Dagegen gibt es zwei andere Formen von
Storungen der Diadokokinesis, die wir wegen ihrer anderen Verurzachung
‘als Pseudoadiodokokinesis bezeichnen, Die cine ist cine donmervaiorische.  Die
Innervation ist verlangsamt und ungeschickt und {ihrt se zu einer Pseudo-
adiadokokinesis. Sie wird bei dem Etat marbré so weit eme Rolle spiclen, aks
Ungeachicklichkeit und Langsamkeit der Bewegung auf dem Ausfall von Kinesen
des strifiren Systems beruhen, Die Bewegung ist aber beim Etat marbeé viel-

fach wenigstens teilweise blof} infolge von spastischen Zustinden verlangeamt und
64 2
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sch Eﬁr dJ,t Hyperhumen und die Almresm des Etat marbrd
'Iztﬂal:ha dafi sie sich bis ins hahere Alter bessern. Wie ist
erkléren?

m&ﬂ in Betracht kommen, nehmen wir eine sich steigernde
eistungsfihigkeit des GroBhims an,

Hyperkinesen bessern sich, Die Wiemer-Mutter zeigte z. B.
‘athetotische Bewegungen m den Hinden als 1805, Hier tritt
nach  die denervatorische Leistung des GroBhirns in
ine Leistung, welche bisher in der Literatur viel zu sehr
t und fiir die es nach unseren Feststellungen (vgi dieses
fﬂmd, S. 4271} besondere Rindenzentren gibt, saweit cine De-
hine Innervation d.er A.nta.gomsten m Bet:tachl; Ir.amn'lt.
wird noch durch den therapeutischen Erﬁulg gestiltzt,
ffenberg in seinem Fall voritbergehend durch systematische
ungsitbungen erzielte. Wir sehen dabei in ﬂmeermmg
‘wie vieler Hysterischer — nur einen Spmalﬁ]l Jjener

mu_dfuag_ﬁn hanm&mn !nbnnm. :

b atlgm unsére 7 aﬁa'ﬁnmﬁéhen Befunde Cﬁ\fogts snmalq-
s Striatum, derzufolge der orale Teil zum K.upf der mittlere
- kaudale zum Rump’fg und zu den unteren Ex‘tt‘mukatm

L]

T S R T SRR R e ’

¢ ist — wie wir schon in unseren fritheren Arbeiten hervor-
anabmumchetwa&gaanmaigarhgns Gamhmﬁ
r Stelle findet sich ein dichter Markf:m;fih Nur
fvérmgnﬂimgms der Hirnrinde glauben wir eine homologe
el haben, ﬁavgmmchtgmumc]mﬁrs’ind,nb die Taf. 17,
enen Abbildungen wirkliche Plaques fibromyéliniques
18 zweifellos als solche m;zuspr&h&ndﬁ pathologische

s das Zellbild ciner derartigen Plaque fibrom vélinique

centralis posterior. Wir sehen in der Mitte der Abbildung
‘ﬁ.ﬁr‘% hmmmdhrﬁngmGehut in welchem
i1 d an jhrer Stelle eine gewisse Anmh{lﬂ&um—

mmngmdm Stelle an der Dberfliche durch eine

. Zur Paychophysiologie der Motilitit”, dieses Journal
45 . 5
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Taf. 18, Fig. 2 gibt uns von eimem anderen Gehirn aus derselben Hirnregion eine
solche Plaque fibromyélinique im Markinserbild wieder. Wir sehen hier in noch stiir-
kerer Auspragung an der Oberfliche eine Delle und von dicser bis an die 4 Schicht
reichend einen anormal dunklen Faserstreifen. T

Taf, 18, Fig. 3 zeigt avs dem Gyrus centralis anterior der anderen Hemisphire
desselben Gehirns eine Plaque fibromyélinique, welche aulen an einer Delle be-
ginnt, sich aber in den tieferen Schichten von 3 und ¢ beutelfdrmig ausdehnt. Wenn
in den tieferen Schichten auch nicht alle normalen Fasern sum Schwund gekommen
sind, 5o sind dieselben doch nur zum Teil vorhanden ; dafiir finden wir aber einen Grund-
faserfilz von einer Faserdichtipleit, wie er unter normalen Verhiltnissen nicht vorkommt.

~ Tgaf, 18, Fig. 4 zeigt uns endlich aus F2 eine Stelle, in der vier verschiedene Flagues
fibromyéliniques getroffen sind. Bei 1 haben wir eine solche pathologische Faseransamm-
lung in der 3. Schicht, die in dieser Schnittchene auf die anderen Schichten nicht dber-
greift. Bei 2 sehen wir eine oberflichliche Defle und von dort eine pathologische An-
sammjung feiner Fasern sich bis in die oberfliichlichen Schichten von 3 fortsetzen,
Bei 3 beginnt eine pathologische Faservermehrung in 1, sie nimmtin yunter Verbreiterung
#u, Jbt sich auch noch in den dufleren Schichten von 4 erkennen und hat dann noch
zur Folge gehabt, dal in den weiter nach innen gelegenen Schichten bis zu 6aff die nor-
malen Radii fast vollstindig fehlen, ohne dafi von einer direkten pathologischen Zu-
nahme der Fasern gesprochen werden kann. Bei 4 haben wir endlich in den innersten
Schichten von 3 und im anstofenden Teil von g cine Plagque getroffen und, wie bei 3,
nach innen davon eine betrichtliche Abnahme der Radii.

Es gibt wohl kaum ein | normales” menschliches Gehirn, welches dieser
Plaques vollstindig entbehrt. Dagegen haben wir sie bisher niemals so zahl-
reich gefunden, dall sie zu irgendwelchen, wihrend des Lebens aufpefallenen
pathologischen Erscheinungen gefihrt haben. Wir sind ilmen, wenn auch viel
seltener, ebenfalls in der Hirnrinde der Affen begegnet. Sollten also dic Plagues
fibromyéliniques des Cortex cerebri und der Etat marbré des Striatum auf eine
gleiche Ursache zuriickzufithren sein, so miissen wir aus unseren Befunden schliefien,
‘dafi das Strigtum auf diese Ursache viel intensiver reagiert.

Weiterhin sind folgende drei Tatsachen hervorzuheben: 1. Der Etat marbré
ist eine verhdltnismiflig hiufige Erkrankung; 2. ist er dabei gegen andere
pathologische Verfinderungen des Striatum scharf abgegrenzt; 3. Shnelt
er sich in den verschiedenen Fillen sehr. Diese drei Momente miissen uns nach
den Ausfilhrungen unserer Einleitung (5. 637) darauf hinweisen, dal ein extra-
strifirer pathogener Faktor die Hauptursache darstellt, Der Umstand, daf} die
Erkrankung #fter mehrere Geschwister befillt, ohne in der Aszendenz nach-
gewiesen 2zu sein, laft an eine frihzeitige Keimschidigung denken.
Fiir diejenigen, welche im Gegensatz zu uns die Vererbung | erworbener Eigen-
gchaften” leugnen, mull auch die Vererbung des Etat marbré — wie sie im Fall
Wiemer wahrscheinlich ist — fiir eine solche Keimschidigung sprechen. Die
Art der Keimechidigung ist uns allerdings vorliufig ganz unbekannt, Diese
Schluffolge macht es dabei natiirlich nicht unmoglich, dal auch noch spitere
Schidigungen des Embryos denselben Zustand hervorrufen konnen. In dieser
Richtung ist ‘der Fall Gallus Marie S. von Wichtigkeit. [Hier verbindet sich
mit einer wahrscheinlich Plagues fibromyéliniques aufweizenden, partiellen Mikro-
gyrie eine Meningealentziindung. Wollen wir den gleichzeitigen Etat marbré
mit diesen pathologischen Verinderungen in einen itiologischen Zusammen-
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|. Stationiirer Etat fibreux als Teilerscheinung des Bielschowskyschen Typus
von zerebraler Hemiatrophie (bzw. Diplegie).

Wie wir in unserem , Erster Versuch usw.” (5. 7L) avsgefithrt haben, kano
in derm Striatum eine elektive Nekrose der Ganglienzellen und feinsten Nerven-
fasern auftreten und dann ein starkes Zusammenrficken der erhalten geblie-
benen groben Marlfasern zur Felge haben. Das so entstandene myeloarchi-
teltonische Bild hat C. Vogt als Btat filveux bezeichnet. Als Ursache dieser
elektiven Nekrose hatten wir in einem Falle die nachbarliche Lage su einem
beim FErwachsenen sich abspielenden encephalitischen Prozefl aufgefunden,
Diesen Fall mitssen wir im iibrigen bei unseren gegenwirtigen Studien deswegen
vernachlissigen, weil zerebrale Motilitdtsstérungen so vorherrschien, daf} strifre
@iberhaupt nicht in Erscheinung traten’ oder bei unseren heutigen Kenntnissen
wenigstens noch nicht nachtriglich ausgesondert werden konnen. Wir hakten
ferner festgestellt, daff der gewdhnlichen progressiven bilateralen Chorea, wic
der Huntingionschen Chorea cine derartige progressive Ganglienzellennelrose
zugrunde liegt. Im ersteren Fall ist die Atiologie unklar, im zweiten Fall kann
die Erkrankung als cine Heredodegeneration aufgefaBt werden.

Inzwischen haben wir nun gefunden, dafl jene Nekrobiose, welche sich im
Bielschowsky schen Typus der Hemiatvaphie (vgl. den 22. Bd. ds. Journalsl) an
ginen in der Jugend aufgetretenen lokalen Krankheitsprozed anschliefit, in den
uns bisher bekannt gewordenen drei Fiillen?) stets auch die Zellen des Streatum
befallt. Soweit die gleichzeitigen kortikalen Stérungen dic stridren nicht —
wenigstens fiir unhsere heutige lklinische Analyse — verdecken, sind Fiille der
erwihnten Form wvon Hemiatrophie durch strifire Motilititsstorungen aus-
gezeichnet.

Wir haben endlich festgestellt, dafl die progressive Paralyse ebenfalls zum
Etat fibreux fihren und auf diesem Wege strifire Motilitdtsstiirungen auslosen
kann.

Wir sind deshalb heute bereits in der Lage, vier &ticlogisch differente
Farmen von Etat fibreusx zu unterscheiden, welche sich kliniseh in erkennbaren
striiren Motilititsstorungen Guflern, nimlich:

1. Etat fibreux als Teilerscheinung des Bielschowskyschen Typus von
zerebraler Hemiatrophie (bzw. Diplegie),

2. isolierten Etat fibreux,

3. Etat fibreux als partiellen Prozef der Huntingtonschen Chorea,

4. Etat fibreux als Folge des progressiv-paralytischen Prozesses im Striatum.

1} Waitere Fille werden bereits rurzeit in unserm Institut techpisch verarbeitet, Ihre wissen-
* schgl;mhﬂ Beschreibung wird Sache Bielschowskys sein.
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iim' ‘Dr. Gallus, daun]:gu stellvir-
tische, tiberlassen hat. Vom

ieren. In der
Beim Gehen
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1. Juni tgoz, RegelméBige Krampf- und Schwindelanfille, Zeitweilip auch kurz

dauvernde Wutanfille, In der Schule macht Pat. leidliche Fortschritte, doch ist die
Intelligenz erheblich herabgesetzt, Besonders rechnet er schlecht. Zur Verbesserung
des Ganges tedpt er am linken Bein einen Stiitzapparat. Er geht damit leid-
lich., - Der linke Armist stark atrophisch. Seine Bewegungsfahiglkeit ist zwar
nicht anfgehoben, aber fir Arbeitsleistungen nicht ausreichend.

In weiterem Verlaf bliehen die epileptischen Anfiille bestehen und nahm die
Intelligenz weiter ab. Die Lihmungserscheinungen wurden nicht schlimmer.

Tod an Pneamonic im Alter von 21 Jahren.

Zusammeniassung der Krankengeschichie,

Nachdem im zweiten Lebensjahr epileptische Anfélle  cingesetzt haben,
entwickelt sich 1m Verlauf des dritten allmihlich eine Lihmung der [ Extremi-
titen. Diese fiihrt zu einer Pes-equinus-Stellung des Fufles, aber #u keiner
vollstindigen spastischen Lihmung des [ Armes, dagegen zu ausgesprochenen
athetotischen Bewegungen in der [ Hand, Keine Verschlimmerung der
Lihmungserscheinungen bis zum Tod 1m 21, Lebensjahr an Pneumonie.

B. Anatomische Untersuchung.
a) Makroskopischer Befund.

Die rechte Hemisphire des dherhaupt kleinen Gehirns ist deutlich weniger volu-
minds als die linke; die Differenz ist aber — wie wir noch bei Beschreibung der Taf. 23,
Fig. 1 sehen werden — wesentlich geringer als in den beiden Fiillen, welche Biel-
schoweky im Band 22 dieses Journals beschrichen hat. Aus dem Bielschowsky-
schen Protokoll der makroskopischen Scktion sei dann noch folgendes hervorgehoben:
,Pig iiber beiden Hemisphiren milchig getribt und verdickt, aber nur an der Kon-
vexitit. An der Basis ist die Pia von normaler Zartheit. Am rechten Stirnlappen sind
die Sulei tief eingezogen und verbreitert, Die Windungen treten stellenweise kamm-
artig hervor.  Im mittleren Teil von T rechts (im Ubergangsgebiet zum Gyras sspra-
marginalis) licgt emme etwa fnfpfennigsiiickgroBe Stelle, in deren Bereich die Gehirnsub-
stanz unter der Pia fehlt und durch einen zystischen, mit Flissigkeit erfilllten Hohlraum
ersetat jst, Okzipitalwiirts von dieser Zyste sind die Windungen des Okzipitallappens
a.n.l':l'ﬁl]ig verschmilert, Dhe Kleinhirnhe misphéiiren sind von annéhernd gleicher Griofe.
Auch das Volumen der Oblongatapyramiden ist anf beiden Seiten annihernd gleich.
Raumdifferenzen an den beiden Ponghilften sind micht zu konstatieren.®

b) Mikroskopischer Befund,
a) Untersuchung an herausgeschnittenen Stiicken.

Die Beschreibung des Defektes in der JI1. Schicht des Cortex der r. Hemisphire,
sowie die Wirdigung der stirkeren Atrophie des Thalamus iiberlassen wir unserem
Kollegen Bielschowsky,

Taf 19, Fig. 1 bringt uns einen Ausschnitt aus dem L Ne, ond zwar von demselben,
zwischen den Taf, 21, Fig. z und Taf. 22, Fig. 1 abpebildeten Schnitten gelegenen
Schnitte, welchem auch alle ibrigen Figuren dieser Tafel unter Verwendung der gleichen
sofachen Vergrafeoung entnommen sind. Wie ein Vergleich mit Taf. 2, Fig. 1 lehrt,
ist eine Abweichung von der normalen Architektonik in diesem Ausschnitt nicht er-
kennbar.

Taf, 19, Fig. 2 macht uns mit der Architektonik des » geschrumpften Ne hee
kannt. In dem in der Abbildung ohen gelegenen, in Wirklichkeit dem Ventrikel wu-
gekehrten Teil sind der Ependymstreifen und die nach innen folgende marklose Zone
von annithernd normalem Bau, Dagegen sind weiter nach innen in grofer Ausdehnung
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_ n, An ihre Stelle sind Neurogliakerne getreten,
blasser (Kerne von Astrocyten) als die der Capsula interne {C7)
1, welche Taf. 34, Fig. 1 in einem Fall von Hunting tonscher
e Stelle der untergegangencn Ganglienzellen getreten sind. In Tal. 34,
m die Zahl der Newrogliakerne eine deutlich groGere, Kleine, der
chbarte Teile von Ne zeigen in der vorliegenden Figur dagegen
Ban.
einen Ausschnitt aus dem ventro-lateralen Gebiet des L Put.
eine durchavs normale, wie ein Vergleich mit Taf. 1, Fig. 1 ohne

die identische Stelle des r. Put. dar, Auch hier li8t sich nichts

den dorso-laternlen Teil des I, Put. Hier beobachtet man
von der typischen Architektonik. :

st emn Ausschnitt aus dem r. Pallidum fnternum reproduziert,
er Taf, a, Fig. 2 keine erkennbaren Abweichungen.
Zellen des Nuclews substantive fnnominatae sind auch hier
normaler Zahl. Blutgefile und Neurogliakerne zeigen keine
eine Photographie des Patienten.
stellungen an der Markfaserserie. :
 diesem Gehirn den oralen Anfang der beiden Striata.
 Striatum neben einer deutlichen Atrophie der Capsula
ung der dem Seitenventrikel zugekehrten Oberiliche
tion von Ne. Gleichzeitig wird ein Streifen an der
ch durch Fasern gebildet. Hier hat sich unter der Taf, 19,
Darstellung gebrachten Atrophie der Ganglienzellen
t fibreux entwickelt. Andeutungen ecines solchen finden
em Streifen im dorzalen Teil von Ne und dem dorsalsten
Bl erkennt man gut, daB der Ependymstreifen, dic
it des Tangentialstreifens eing normale Entwicklung
Jletzteren geht ohne Grenze in die pathologische Faser-
I der schwachen Vergriberung der Figur, dal der
Masse besonders dunkel, d. h. spesiell faserreich ist.
4facher Vergralerung die Striata des weiter unten be-
1 in toto wiedergegebenen Gehimschnittes, Wir sehen
Atrophie von Ne mit einem breiten Bande eines Etat

Figg. 1 und 2 mit den Abbildungen der Taf. 11 zeigt
Diifferenzen zwischen dem in Taf. 20 vorliegenden
bré, Wir kiinnen in Ne¢ der Taf. 11 wie in dem normalen
al. 20 — entsprechend unseren normalanatomischen
- Faserbiindel enthehrende Tiilite { Aufented von Ne)
{Ennenteil von Ne) unterscheiden. Diese innere

on ﬁ?ﬁm Klumpen anormaler feiner Fasermassen,
der dufleren Konfiguration von N in Erscheinung tritt.
11 haben wir in Taf. g, Fige. 2 and 3. Dagezen ist
und 2 der Taf. 20 die dulere, der Faserbiindel ent-
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behrende Hilfte von Ne¢ etwa um zwei Drittel gesc_hrnmp{t und’ zwar — wie Taf. 19,
Fig. 2 lehrt — unter Zugrundegehen der Ganglienzellen bei Erhaltenbleiben der Mark-
fasern. Sie sind nun so dicht aneinander gereilit, daB sie schon bei der vorliegenden
4fachen VergraBerung sichtbar sind, wahrend man zur Eckennung der durch Ganglien-
zellen voneinander getrennten Markfasern des AuBenteils des normalen Ne stiitkerer
VergréBerungen bedarf.

Tal 21, Fig. 1. Ein Vergleich der beiderseitigen Striata zeigt hier noch deotlicher
die pathologische Verinderung des rechten Ne. Wir sehen sehr klar, wie der Aufen-
teill von Ne unter starker A.bﬂachung geschrumpft ist und sich in einen Etat fibreux
verwandelt hat, Das Putamen und das hier zum ersten Male in seinem oralsten Teil
getroffene Pallidum lassen keine amormalen Verhiltnisse erkennen.

Taf. 21, Fig. 2 zeigt chenfalls cine starke Atrophie des rechten Ne mit cinem deut-
lichen Etat fibreux. Im Putamen und Pallidum 1At sich kein anormaler Befund nach-
weisen, IDie Verschmilerung der inneren Kapsel wie auch die Volumenreduktion des
Fornix tritt deatlich hervor,

Tal 22, Fig. . Auch hicr ist der vechte Ne aufl ein Drittel seincs normalen Vo-
lumens reduziert. Putamed und Pallidum zeigen dagegen keine erkennbare Abweichung
von der Norm. Wir machen speziell noch darauf aulmerksam, wie sich hier Gf in normaler
Weise durch stiirkeren Fasergehalt von Ge unterscheidet. Indessen mufl hervorgehoben
werden, dal — wie Taf, 19, F]'g. 6 lehrt — in deéem gwischen dem hier und dem Taf. 21,
Fig. 2 abgebildeten Schnitte gelegenen Gebiet der dorso-laterale Teil des Pat einen
leichten. Schwuond der Ganglienzellen, also einen geringen Grad jenes pathelogischen
Prozesses aufweist, welcher bei stirkerer Auspriigung zu einem Etat fibreux {Ghrt.
Daz Corpus Luysi zeigt pegenfiber der linken Hemisphiire keine Volumenreduktion,
Dasselbe gilt von den Forelschen Biindeln H' und H2 Dagegen ist die leichte
Grifenabnahme des Nucleus ruber gegenilber der linken Hemisphiire fir die ganee
rechte Hemisphiire charakteristisch. Endlich ergibt diese Abbildung die sehr be-
triichtliche Volumenreduktion des Thalamss. Dabei Bt aber ein Vergleich mit
Taf, 23, Fig. 3 deutlich erkennen, dall der Thalamus, speziell in seinen dorsalen
Partien, zweifellos nicht so stark verkleinert ist, wie in Bielschowskys, von
ihm in Band 22 dieses Journals beschriebenen Fall Klara L.

Tal 22, Fig. 2 bringt nur die rechien zentralen Ganglien. Wir erkennen hier eine
dhmliche Reduktion won Ne¢ und ebenso von Ned' wie in den [riheren Abbildungen.
Der ehenfalls im Vergleich zu demjenigen der nicht abgebildeten I Hemisphire etwas
verkleinerte Nucleus risber zeigt sonst normale Verhdiltnisse wie auch alle Teile seiner
Kapsel. Der Thalamus zeigt cine GroBenabnahme, die der in Taf. 22, Fig. 1 ab-
gebildeten entspricht, :

Taf. 22, Fig. 8 zeigt cinen Querschnitt durch die Briickenregion. Wir erkennen
cine leichte Reduktion des zur rechten Hemisphiire in Bezichung stehenden, hier alsor
in der linken Hemisphiire gelegenen Brachium conjunctivum. Dagegen kann von eiper
Volumenreduktion der rechten Pyranide gar nicht die Rede sein.

Tatk 22, Fig. 4 zeigt uns einen Ausschnitt sus den zentraleren Partien des Cerebellum.
Wir schen, dall nur eine leichte Volumenreduktion der Hnken Kleinhirnkemisphire
in Betracht kommen kann. Dasselbe gilt vom Dentatun:, .

Tal. 23, Fig. 1 gibt jenen ganzen Schnitt wieder, von dem die Striata in Taf, 2o,
Fig. 2 abgebildet sind. Ein Vergleich mit dem in Tai, 23, Fig. 2 dargestellten, an-
nfihernd gleichen Bchnitt des Bielschowskysehen Falles Klara L. zeigt dentlich,
daB die Atrophie der rechten Hemisphiire in dem von un: hier beschriebenen Fall
Fritz G. wesentlich geringer ist als in dem Fall Klara 1.

¢} Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Aug den mitgeteilten Befunden ergibt sich, dafl ein — in diesem Fall in 77
gelegenet — primirer , encephalitischey” Herd 2u eviner Hemiatrophie gefihrt
72
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L. Rindenschicht zugrunde liegt. Auberdem ]wgt cine
mus vor, wihrend der Hienfuf annihernd normal
midenfaserung nicht die geringste Volumenreduktion
t sich also um einen neuen Fall jener von Bielachowsky
auf Grund von swei Fallen — Klara L, und Bertha St. —
abgegrenzten besonderen Form von Hemiatrophie.
interessant, daf sich der elektiv-nekrotische Prozefl bei
ie I1l. Rindenschicht beschrinkt, sondern am:h Zu einer
‘des Aullenteils von Ne gefilhrt hat, daf hier dann infolge
e:haltm geblichenen Markfasern ein Etat fibreux ent-
ehiet des Striatum zeigt auch die dorsale Region des
der dorsalste Abschnitt von Pud Andeutungen eines
Iehee weiter, dafl ein abgeschwiichter pa:huiogmcher
Qualitat sich auch noch aullerhalb der Peripherie des cr-
bge.qnelt hat, Dagegea ist das Zellbild des Pallidum

cht ganz identisch mit derjenigen der weiter unten zu
wvon Etat fibreux st - - :

C. Epikrise,

n Befund mochten wir die athetotischen Bewegimgon
1 N.: mruckfﬂb,rm ohne dabei der Fl.lnlrhnmnl'uchhg‘-
e Rolle absprechen zu wollen, Die in diesem Fall relativ
dr,r mseitigen rypmchen spastischen Kmdaslahmung
ter Linic zur Erkeankung der 177, Schicht in Beziehung,

ismus dieser Lihmung ganz so denken, wie ‘ihn Biel-

son Arbeit dargestellt hat, Ob in spiiterer Zeit aus
ine strifire Komponente herausgeschilt werden kann
Mlimmkale Syudmm verdeckt wird, miissen kiinftige

eh:la daraufhin gerichtete Beﬁau:htuug der beiden
%mhﬂbﬁmm Fiille lehrt — eine elektive Zellnekrose des
- der Erkrankung von Fritz G., sondern auch eine
: ,:#mﬂm vion Bielschowsky beuhfﬁhmm Fiille.

wwei von ung in Taf. 23, F';gg Zw 3 gcbmhtc
tﬂealr.chmug Bielschowskys (Klara L)1

- der rechten Hemisphiire, weldns — wie
mﬂmt— wesentlich stirker ist als die von
,gggmw: der nm-malm linken Seite wesent-
3 ﬁtﬂqast-—-smut sie das v, Striatum be-
betritchthche Volumenreduktion in oral-kaudaler
0
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Richtung vornehmlich infolge Zellausfalls zuriickzufiihren, wihrend die Faserung
intakter geblichen ist. Die Markzunahme des Pallidum erkliren wir durch Volumen,
verminderung unter. gleichzeitiger Abnahme der sich im Pallidum serzweigenden un
dahbei seine groberen Fasern voneinander getrennt haltenden feinen strio-pallidizen
Fasern. AuBerdem erkennt man auch hier schon bei dieser Vergrofierung speziell
einen Faserstreifen am lateralen Teil der deatlich etwas abgeplatteten Oberfliche von
MNe, der nichts anderes ist, als jener in dem eben beschriehenen Fall Fritz G. stiirker
ausgeprigte lokale Etat fibreux.

Taf. 23, Fig. 3 gibt einen weiter kaudal gelegenen Schnirt desselben Gehirns wieder,
Hier ist in der atrophischen rechten Seite Ne bis z einem schmalen Biindchen ge-
schrumpft. Das Putamen und vor allem das Pallidum sind auch hier wesentlich mark
haltiger als in der normalen Hemisphiire. Dagegen zeigen die Corpora Luysi und die
Forelschen Bindel H! und H® keine wesentlichen Differenzen in den beiden Seiten,
Andererseits erkennt man hier €ine so starke Atrophie des rechten Thalamus, dal sie
— wie schon oben bei der Beschreibung der Fig. 1 der Taf. 22 erwiihnt wurde — die
bei Fritz G. vorliegende, und zwar besonders in den dorsalen Partien, deutlich- Gbertrifft.

Es weist also Klara L. cine dhnliche Erkrankung des Striatum auf wie
Fritz (5., zeigt aber eine stirkere Atrophie der Grafhirnhemisphire und des
Thalamss. :

Dersclbe Befund kann nun fir den anderen von Bielschowsky wver-
offentlichten Fall, Bertha St., erhoben werden, Auch hier zeigt die linke Hemi-
sphire eine deutlich stirkere Reduktion als bei Fritz G., wie aus den Biel-
schowskyschen Abbildungen hervorgeht, Zugleich zeigen unter diesen die
Figg. 3 u. 4 der Taf. 4 deutlich die Tatsache, dafi das gesamte linke Striatum
unter stellenweiser Ausbildung eines Etat fibreux und unter WVermehrung seiner
Faserfaszikeln wie Markzunahme des Pallidum eine merkliche Volumenver-
minderang erfaliren hat.

Diese Feststellungen veranlassen uns zur Entwicklung einer Reihe von
Anschanungen, die uns ingresamt wenigstens von heuristischem Wert zu sein
scheinen.

a) Zur Verdeckung des strifren Syndroms durch desjenige des spino-kortikalen
Reflexbogens.

In unserem |, Erster Versuch usw.® waren wir zu dem Resultat zekommen,
fafl wenigstens eine weitgehende Intaktheit des spino-kortikalen Reflexbogens
cine unerlifliche Vorbedingung fir das Zustandekommen des strifren Syn-
droms darstellt”, dafl mit anderen Worten tiberall da, wo ein in der Literatur
hiufig als | Pyramidensyndrom® bezeichneter Komplex spino-kortikaler Sto-
rungen in Erscheinung tritt, dieser das stridre Syndrom verdeckt,

Klara L. und Bertha $t. zeigten nun beide klinisch jm Vergleich su Fritz G.
cinerseits eine stirkere spastische Hemiplegic und anclererseits keine erkenn-
baren striiren Symptome, Nach unserer Auffassung hat die stirkere Grofi-
hirnerkrankung in diesen beiden Fillen zu bedeutenceren kortiko-motorischen
Ausfallserscheinungen gefiihrt und auf digse Weise das siriire Syndrom ver-
deckt.  Bei Fritz G, gestattete die geringere kortikale Erkrankung ein teil-
weises Hervortreten stridirer Symptome. Die Sthrke des Verdecktseins
des Striatumsyndroms steht in proportionaler Beziehung zur Inten-
sitit der kortiko-motorischen Stérungen.
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: Efb:rsehm strigrer Erkrankungen.
iﬁtl{mmtmﬂxsw * haben wir schon hervorgehoben, wie
. Economo als , Jingst bekannt™ hinstellt, ,,daB sich gerade
1 Alter nach den allerverschiedensten Lokalisationen einer
q&.ﬁtﬂ;we entwickeln kann", v. Economo bezieht sich dabei
ne Mitteilung Magendies aus dem Jahre 18230 Fir uns
y 'acﬂi':hm mikroskopischen Schnittserien beweisend, welche
behandelt sind. Und da kénnen wir auch heute noch
ifdm JErster Versuch usw.” aufgestellte Be.haupi:ung
unseren — ingwischen noch weiter vermehrten — Schaitt-
ist, in welcher eine isolierte | irgendwie lokalisierte Sub-
ofihirns oder seiner Fagerung® lihmungsfreie Starre
en hat. Der chen beschriebene Fall Fritz G. mag
, wie eventuell .Aﬂ:tmac auf eine Grafhirnerkrankung
;- H& Heln:atmph]e des Grofhirns war schon bei der
chung augenfillig. Die Verdnderung des Striatum
er nach modernen Methoden angefertigten Schnitt-
1 H. -‘Jppenh eim in diesem Journal, Bd. 18 (5. 204),
@ cines Falles, in welchem er frither athetotische Be-
erkrankung zurickgefihrt hatte, hervor, daB ihm
es Striatum, wie wir sie hier im Auge haben, bei
nen Préparaten entgangen scin wirden®. Fs
in diser Richtung der Fall Fritz G. lehrreich 2u sein.

ktion einer embryonalen oder gams jugendhx:hm,
‘rein stridren Erkrankung.

= der Tatsache, warum eine stridre Erkrankung
Mal Chorea, ¢in drittes Mal Paralysis agitans
Hyperkiﬁmh hervorruft, hat naturgemaf alle
! eﬁeuder n:ut den str:ﬁxen Hnnhtaimbﬁnmgm

erkrankt sei. Er tuehl: auch C. Vaogts Fm
_" r Fasern be1 Wlmcr To-r:htm' als Beleg

als Auaialkserad:nmung tm,-;;mrr Daﬁeibe'
nach nn mbrj«'maleu Ll’.‘bﬂﬂ anlsiaﬁdému'

n grofien Zehen, Facﬁ.e:;be‘mgu’ﬂgm
u_-m: aus der hteratl;r hem Fa!i beké.nu‘t
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bewegungen gefiihrt hat. Andererseits beziehen sich die von uns in der dlteren
Literatur aufgefundenen Fille von ,Athetose®, in denen man geneigt sein méchte,
dieselbe auf eine alte pathologische Veriinderung des Striatum zurlickzufisheen
{Beobachtungen von Eichhorst, Murrell, Landouey, Déjerine und Sollier
sowie A, Berger) alle auf Erkrankungen in den ersten Lebensjahren. Wir michten
deshalb vorlidufig folgende Arbeitshypothese aufstellen. Eine rein stridire
Erkrankung mufl im embryonalen Leben oder im ersten Kindesalter
auftreten, um sicher als Ausfallserscheinung zur Athetose #u rechnende
Spontanbewegungen hervorzurufen.  Spater einsetzende, das Striatum
allein betreffende pathologische Verinderungen bedingen als Ausfalls-
erscheinungen meist nur andere unwillkiirliche Bewegungen., Das Fehlen
athetotischer im groften Teil dieser Falle machten wir dabei darauf zuriickfiihren,
dall das iibrige Nervensystem nach Vollendung der ersten Lebensjahre auf eine
Striatumerkrankung anders reagiert als in der Fotalzeit und der frithesten Kindheit.
W

d) Der Etat fibreux als Ausdruck der besonderen Vulnerabilitit der Striatum-
zellen.

Die bisher als solche erkannten drei Fille des Bielschowskyschen Typus

der zerebralen Hemiatrophie zeigen neben einer elektiven Nekrose der 111, Rin-
denschicht simtlich eine solche der Striatumzellen. Bielschowsky hat die
Frage der Ursache des elektiven Absterbens der 711 Rindenschicht zu beant-
worten gesucht und kommt zu dem Resultat, dafl dic besondere Vulnera:
bilitat der [TI. Rindenschicht eine wichtige Ursache sei, Wir werden im
weiteren Verlauf unserer Ausfihrungen mehr Grinde fir die Annahme einer
solchen besonderen Empfindlichkeit der Striatumgellen kennmen lernen.  Je
mehr wir aber dieselbe als die Ursache des weit verbreiteten und durch schr
verschiedene Momente ausgelosten Etat fibreux sicherstellen, um so mehr
wird dadurch auch die Auffassung gestiitzt, dafl dem elektiven Zugrundegehen
der IIL Rindenschicht eine besondere Vulnerabilitit derselben zugrunde liegt.

¢) Teile des Caudatum als Bestandteil des stridren Armgebiets.

Wenn wir mit Recht in dem vorliegenden Falle die Athetose auf die schwere
Erkrankung des Candatum zuriickiithren, so geht daraus hervor, daB ein Teil
des Caudatum zur Armmuskulatur in Bepichung steht. Betont werden muB
dabei, daf vor allem das Corpus des Caudatum erkrankt ist. Es winde die
Inanspruchnahme dieses Teiles des Caudatum fir das Armgebiet mit der soma-
totopischen Glicderung des Striatum von C, Vegt durchaus in Einldang zu
bringen sein. Ob ein Teil des zerstorten oralen Gebietes des Caudatum zu
bulbéiren Symptomen Bezichung hat,\ist aus dem vorliegenden Fall bei der
Einseitigkeit der Erkrankung und noch spesiell bei der Tatsache, dafl der
Herd im rechten Ne liegt, nicht zu érsehen. *

f) Das klinische Bild des Etat fibreusx ces Striatum als einer Teilerscheinung des
Bielschowskyschen Fypus der zerebralen Kinderlihmung.

Fragen wir uns endlich, durch welche klinischen Symptome der den

Bielschowskyschen Typus der zerebralen Kinderlihmung begleitende Etat
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charakterisiert ist, so missen wir zunichst hervorheben,
heutigen Kenntnissen nicht in der Lage sind, aus den
ungen eine siriire Kompenente herauszuschilen. 'Es bleibt
einer relativ geringflgigen spastischen Lihmung
z welehe keinen progressiven Charakter zeigt, nach-
en Kindesalter einmal entwickelt hat.

rung einer solchen Athetose als Partialerscheinung des
'Tiﬂma der zercbralen Kinderlihmung hingt davon ab,
'ﬂu'Bmlscbuwskyschen Typus bei einer Kinderldhmung
— soweit wir hisher wmen — durch erﬂen Beginn

{'h emsyrzende apashsche Hemiplegie und eine
n Erschei ung. tretende Hypoplasie der Muskulatur
t rl. Wir zweifeln aber nicht daran, daB die bisher
.Uﬁmﬂmhnng zum Bielschowszkyschen Typus ge-
I in bezug auf sensible und sensorielle Storungen —
gegentiber anderen Formen zercbraler Kmderlﬁhmungm

us unserem Institut mdﬁentlmhtm Eﬁllea handelte

ﬂnsmtlge Erkrankung. Selbstverstindlich kann die Er-.
‘in beiden Hemisphdren auftreten, also gu emer ent-

den sein kennen und sich dann da, wo die kerti-
en der Area gigantopyramidalis einen nicht zu starken
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HL Progressiver Etat fibreux.
A. Beschreibung der Fille.
a) Isobierter Etat filveur,
Wir bringen hier zwei Fille, welche wir unscrem Kollegen Bielschowsky
verdanken und die wir schon in unserem |, Erster Versuch usw." erwithnt haben
und einen dritten Fall, welchen Herr Prof.-Schuster uns fiberlassen hat,

(&

10. Bielschowskys Fall Otto L. [Bief 1o
A. Krankenpeschichte,

Ananmese: ;

31 Jahre alt, unverheiratet,

Keine erbliche Belastung. Lues geleugnet.

Potus: 5—6 Glas Bier, fiir etwa 10 Plennig Schnaps tiglich,

An Kramkheiten machte der Pat. Masern, Typhus und Magenkatarrh durch,

Die jetzige EKrankheit begann vor etwa 31/, Jahren mit Zuckungen in den Beinen,
Spiter traten auch solche in der Rumpfmuskulatur, den oberen Extremititen und
in der Zunge auf. Die Sprache wurde erschwert und wenig verstindlich, Der Gang
wurde sehr schleppend.

Stalus praesens:

Etwas gelbliche Gesichtsfarbe. Ticfe Einsenkungen der Fossae supraspinatae,
Hochgradige Kyphoskoliose der Brustwirbelsaule, Die rechte Schulter steht hiher
als die linke. :

Pupillen gleich weit, reagicren prompt auf Licht und Konvergenz.  Augenbe-
wegungen frei. 3

Schwiiche in den beiden oheren Faciales.

Choreatische Bewegungen in der gesamten Gesichts- und Zungen-
muskulatur. Sprache lispelnd, erschwert, von schnalzenden Lauten
bagleitet.

Eigentimliche, laute, sich oft wiederholende inspiratorische Be-
wepungen,

Hochgradige mechanische Muskelerregbarkeit,

Motorische Kraft intakt.

Sensibilitit am ganzen Kérper normal. .

Triceps- und Patellarschnenphiinomene betrachtlich gesteigert,

Eein  nennenswerter Intelligenzdefekt. Rechnen und Lesen dem Bildungs-
grade des Kranken angemessen.

Zusammenfassung der Krankengeschichte,

Es handelt sich um ecinen Fall progressiver bilateraler Chovea fast der ge-
samten Karpermuskulatur, mit Erschwerung der Artikulation und des Gangs,
ohne nachweisbare erbliche Belastung, sowie ohne Stérung der Augen-
bewegungen, der motorischen Kraft und des psychischen Verhaltens bei Stei-
gerung der Sehnenphinomene.
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i 3; Anatomischer Befund.
~a) Eahﬂsktlpischﬁ Untersuchuﬁg. .

‘uns eine Abhildung der Area giganiopyramidalis. Im cyto-
Jlassen sich Abweichungen von der Norm nicht feststeilen.
zeigen dienormale Zahl und Grife. Die innersten Partien.
~oder gliareicher als in normalen Schnitten. Das gleiche gilt

g ergibt sich nach Bielschowsky, dall in den Riesen-
chromatophile Substanz im Zentralgebict der Zellen auf-
ch der Peripherie des Zellkérpers hin verschoben ist. Hier
um eine akute Veriinderung leichter Art, welche erst gegen
den sein kann und mit der Chorea in keine Beziehung

ein Nissl-Bild von dem Claustrum (€1}, der Capsula externa
des Putamen. Cfund Ce zeigen keine Anomalie, Puf zeigt eine
und einen fast vollstindigen Schwund der Ganglien-
en Ganglienzellen gehiren die meisten #u den groBen

die histologischen Veriinderungen des Putamen und auch
n und mit dem Silberreduktionsverfabren behandelten Pri-
~dabei m folgendem HResultate gekommen:
des Putamen ist erheblich vermindest, Dabei scheinen
handenen groBen Zellen etwas weniger als die kleinen
boten aber fast simtlich Zeichen einer Pigmentdegencra-
Zellkérpern (Toluidinblau, Cresylviolett) fanden sich
von  briunlich-schwarzer Eigenfarbe in ziemlich
T, von staubfdrmiger, z. T. aber such von ziemlich
_ Ahnliche Pigmentkirnchen fanden sich in ziem-
den Zellkirpern der Glia und in den Adventitiazellen
erung bot die gliise Grundsubstanz, An Silberpraparaten
ge Substanz des glidsen Stiitzgewebes stark proliferiert
Astrocyten mit zehlreichen Fortsitzen und grofen Kernen.
hat man den Eindruck, als ob das Gesamtgewebe
ihren sich mannigfach Gberkreuzenden und durch-
Im Gegensatz zu diesen verfilzten Stellen stehen
eine schwammig pordise Strukiur aufweist, Hier
zystische Hohlriume, deren Wandung von feinen,
eriinderungen dieser Art prisentieren sich immer
‘ganz vereinzelt in das dbrige gleichmiBig ver-
st auch das Verhalten der Gefdfe. An den graberen
und die perivaskularen Raume — letztere infolge
‘Gewebes — stark erweitert, In den Adventitial-
sen Meéngen von Rundeellen auch vereinzelte Fett-

 in Formalin gelegen, Deshalb sind die Nissl-Bilder
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kornchenzellen und auBerdem ein feinkirniger, stellenweise auch staubférmiger Detritus.
Die Media der griberen Gefile zeigt an einzelnen Steller beginnende hyaline Metamor-
phosen.  Thas Strukturbild dieser GefiBhant verschwindet. und an ihrer Stelle ent
wickelt sich eine strukturlose, den Kern- und Anilinfarbstoff gleichmaBig stark akzeps
tierende Membran. Noch viel stirker machen sich die Verinderungen an den Kapillaren
bemerkbar. Das giinstigste Beobhachtungsobjekt bilden hier Silberpriiparate. An ihnen
sicht man, daf die Kutikularsubstanz der Kapillarwand dberall verdickt ist upd den
Farbstoff viel stiirker annimmt, als es unter normalen Verhdltnissen geschieht. Eine
erhebliche Kernvermehrung der Wandzellen hat dabel nicht stattgefunden. Nicht
selten begegnet man den bekannten Bildern der Kapillarfibrose, Hier entwickeln sich
an der Kapillarmembran dichte Ziige feinster Féserchen, welche das Kapillarrohr in
-Spiraltouren umzichen, Hier und da entfernen sich diese fibrosen Ziige von den Kapil-
laren und dringen in das benachbarte Gewebe ein. Man begegnet auch den Erscheinungen
einer deutlichen Sprossung an den Kapillaren, welche sich dadurch kond tut, da gich
an ihnen buckelfirmige Erhebungen mit Kerneinlagerungen am Kulminationspunkt
bilden. Ferner sieht man, dal benachbarte Kapillaren durch feine Bindegewebsstringe,
welche kein Lumen tragen, miteinander verwachsen sind. Die Frage, ob es sich hier
um verddete Kapillaren oder um Produkte einer unvollendeten Sprossung handelt,
ist schwer an entscheiden, Die Tatsache, daB aber an anderen Stelien unzweifelhafte
Sprossungsphinomene nachweishar sind, macht die letzte Annahme wahrscheinlicher.”
Taf 256—Taf 30 folgen nach Taf. 31, Figg. 1 und 2,
Taf. 81, Fig. I gibt bei sofacher VergriBerung ein Bild von der eben erwalnten
t.halﬂglﬁchr:n Vermehrung der Knpu]larm auf Grund eines Bielschowskyschen
Silberpriiparates wieder,

Tak. 31, Fig. 2 zeigt uns ein nach gleicher Art behandeltes normales Putamen.
Man erkmnt hier deutlich, wie die Kapillaren in dem Priiparat gegeniiber der Fig. 1
vollstindig ayriicktreten,

nochlieBlich ist", fihrt Bielschowsky fort, ,zu erwﬁhnen, dall im Pufamen
auch zahlreiche Konkremente vorkommen. Sie nihern sich in ihrer Form meist den
Corpora amylacea, zeigen wie diese eine starke Affinitat zo Kernfarbstoffen und am-,
moniakalischer Silberlisung und weisen hiiufig eine konzentrische Schichtung auf.
Mitunter versintern die benachbarten Gebilde dieser Art 2u grr.uﬂerr:n maulbeerartizen
Kirpern.

Das Pallidum zeigt dhnliche Verinderungen wie das Putamen, nur sind sie hier
von geringerer Stirke, Insbesondere scheint der Zellgehalt des Pallidum nur in
geringem Mafe gelitten za haben, Die oben geschilderten Veriinderungen an den Kapil-
laren sind auch hier in quantitativ verringertem Male vorhanden, Die daz Pallidum
quer durchziehenden Nervenfaserbiindel, die sich im verringerten MaBe auch im Pu-
tamen finden, sind an dem Krankheitspmmﬂ nicht beteiligt. Sie boten beziiglich ihres
Nervenfaser- und Glia-Gehaltes iiberall das gewShnliche normale Bild,

In schroffem Gegensatz zum Linsenkern: steht das Verhalten des Clomstrum,
Hier ist an den Ganglienzellen und an der Glia kaum etwas Krankhaftes wahrnehmbar,
Auch die dem Linsenkern benachbarte Caprula interna erwueﬁ sich bei genauer histo-
logischer Untersuchung als unveriindert,

Das histologische Bild spricht fiie folgende Auffassung: Die primire Seite der
Verdnderungen liegt in einer Degeneration der parenchymatisen Bestandteile des Linsen-
herns, und zwar besonders des Putamen, in geringerem MaBe aber auch des Patlidum.
Dieser Degenerationsprozel ist ein langsam fortschreitender und ergreift vor-
zugsweise die Ganglienzellen, ohne indessen die feinen marklosén Nervenliserchen
der granen Substanz ganz intakt zu Jassen. Denn die Silberpriparate lehren, wie hier
noch hinzugeliigt werden mag, dall ein Ausfall der teinsten marklosen Elemente statt-
gefunden haben muB, Dieser Parenchymausfall ist sekundir durch eine starke Ersata-
wucherung der Glia fast fberall gedeckt worden, mit Ausnahme der schwammig

pordsen Herdchen, wo die Glialaserwucherung mit der Parenchymdegeneration nicht
8o
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und wo es dann zur Bildung kleiner zystischer Hohlrilume ge-

Verinderungen an den Kapillaren sind gleichfalls als Folge-
ichymatiisen Degenerationsprozesses aufzufassen. Wir sehen ja
alten Degenerationsgebieten sich Verdickungen an den Gefib-
sen cntwickeln. Die Erscheinung der Kapillarsprossung ist
licher Weise, wie beim paralytischen ProzeB, die mesodermalen
Deckung des Raumverlustes machen,'

nach Weigert- Pal behandelten Schnittserie durch das Gehirn.

die beiderseitige enorme Atrophie des Cawdatum und jene
e Abplattung der dem Ventrikel zugekehrten Seite des Ca
i in unserem ,Erster Versuch usw.” erwiihnte, geradlinige
des Seitenventrikels zur Folge hat. In Ne zeigt auBerdem der
liche Vermehrung der Markfasern. Ein Vergleich mit normalen
ber, daf der Gesamtmarkfasergehalt von Ne keine Zunahme er-
sich hier nur um ein Zusammenricken der in ihrer abso-

Markfasern im AnschluB an einen Schwund der Ganglien-
Worten um jenes histologische Bild, welches C.¥ogt als Eat

in einem lkandaleren Schnitt der rechten Hemisphire den
d und den abnormen Fasergehalt von Ne. Dasselbe gilt von
er die abnorme Breite der inneren Kapsel (Ce) auf, Es handelt
anderes, als um eine sekundére Verbreiterung der infolge det
t in ihrer Linge verkiirzten inneren Kapsel, wie sie C. Vogt
Wiemer-Tochter beschrieben hat. Man vergleiche zur Witrdigunyg
Anomalie diese Figur mit der linken Hilfte der Taf, 20, Fig, 11
einen analogen Befund, Wir erkennen ein sehr stark ge-
anormal faserreiches Stristum und ebenso eine ayber-
interna (C¥).
chentalls eine fast vollstindige Atrophie von Ne erkennen,
Volumen betrichtlich reduzierte Putamen ist nach wie vor
das zweifellos geschrumpfte Ge ist faserreicher als unter nor-
berzeugt sich am besten von diesen Tatsachen, wenn man
er linken Hilfte von Taf. 20, Fig. 2 vergleicht.
enfalls einen vollstindig rudimentiiven Ne. Das Putamen
dafiir aber anormal faserreich. Ge und Gi sind weniger —
lich — geschrumpft und gleichzeitig gegeniiber der Norm

Anomalie in H* nicht mit Sicherheit erkennen,
ein normal faserhaltiges Corpus Luysi {CL). Es crreicht
er des normalen C1 der Fig. & dieser Tafel, Es liegt
it des CF vor. 5 :
werden 5, 7ogf., Tal. 26, Figg. 5 und 6 5, 716 und Taf. 26,
beschrieben,

Pes pedunculi (P}, dem Nucleus ruber (Nr) und seinem
en Partie des letrteren {IN¥), keine Anomalien erkennen.
nigra (Sw) in ihrem Héhendurchmesser vermindert
‘Tak. 27, Figg. 3 und 4 werden sub VIII heschrieben.
zug auf die Pyramides, die Braicke, die Haubenvegion
uf die Bindearme (Be) durchaus normale Verhéiltnisse.
e Dentata, Restiformia, wuniere Miver und Pyramiden

e, Bl g Erghs. 81

Zur Lehre der Erkrankungen des stridten Systems - page 79 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=79

708 €. UND 0. VOGT. e L prtonis

Tat, 28, Figg. 8 und 4 finden ihre Beschreibung unter Fall 15, Taf, 28, Fige. 5—7
auf 5. 716,
Tas Markfaserbild des Cortex cerebrs und des Cerebeilum ist liberall normal,

¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

‘Vom gesamten Nervensystem weist nur das Striafwm und in wesentlich
geringerer Weise das Pallidum sowie in noch schwiicherem Grad das Corpus
Luysi eine seit lingerer Zeit existierende Erkrankung auf, Ex handelt sich um
eine Schrumpfung. Ihr liegt im Striatum ein sehr weitgehender Untergang
der Ganglienzellen und zwar speziell derjenigen des kleinen Typus (8 in
Textfige. 1 und 2) mit sekundirer Gliawucherung und nach Bielschowsky

. ebenfalls sckundiren Reaktionen des Gefafisystems (Verdickungen der Gelaf-
wiinde, Kapillariibrose und Kapillarsprossunpen) zugrunde. Tha sich die Marl-
fasern des Striatum, d. h. vornehmlich die striopetalen (6 Textfigg. 1 und 2
relativ gut erhalten haben, ist es durch ihr Zusammenriicken 2u einem Etat
fibreux gekommen. Die Schrumpfung des Palfidum beruht vor allem auf einem
Untergang jener feinen, zum System g der Textfigg. 1 und 2 gehorigen Fasern,
welche das Striatum mit dem Pallidum verbinden. Es handelt sich also im
wesentlichen um eine primire Nekrose der NMeurone des Striatum {wor
allem &, aber auch ¢ der Texifigg. 1 und 2}.

C. Epikrise.

Auf die Erkrankung des Striatwm fihren wir die Chorea zuriick. Dieselbe
ist unserer Ansicht pach auf den Ausfall der Striatumfunktion und die
dadurch bedingte Enthemmung der Titigkeit des Pallidum eincs nicht
mehr in den ersten Lebensjahren stehenden Menschen zuriicleulihren.
Die striire Bewegungsarmut, die wir theoretisch bei einem Ausfall des
Strintum postulicren, wird nach unserer Vermutung nur von der substriaren
Unruhe verdeckt, diirfte aber bei besonders darauf eingestellter Beobachtung
in Momenten substrifirer Ruhe nachzuweizen sein. Die kiinftige klinische For-
schung wird das Urteil tiber die Richtigkeit unserer theoretischen Apschauung
su fillen haben. Ihr wird auch die Enischeidung dariiber vorbehalten sem,
wie weit die in der Krankengeschichte erwihnte Erschwerung der Artiku-
lation und des Ganges auf striirer Akinesie beruht.

Die schwere Atrophie des oralen Gebietes des Striatum erkdirt uns bel
unserer somatotopischen Zerlegung des Striatum die schweren Stirungen der
bulbiren Funktionen. ;

[he Tatsache, dafi das Pallidum hier eher stirker erkrankt ist als in
unseren Fallen von Etat marbré, widerlegt die Kleistsche Ansicht, daf die
Miterkrankung des Pallidum in den Fillen von Etat marbré Athetose an Stelle
einer Chorea hervorrufe, 3

Der Umstand, daf unser vorliegender Fall vine isolierterc Erlomankung
des Striatum darstellt als die des v. Economoschen Falles Karl P, zeigt
andererseits unsere Berechtigung, die choreatischen Spontanbewegungen zum
wSyndrome du corps strié” hinzuzurechnen. :

82
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11 Blolschowskys Fall E (Biel 2 | i
menjm.umg der Kmnkehgmm 8

hier um einen Fall, vmdcmwwlerderﬂ:eKraﬁm

| . Er betrifft eine ungefihr Esjﬁlmgp F:au, welclie=
i chowsky persnlich untersucht worden ist. Sie. zmg'te

er stirkste moterische Unruhe, ‘wiilste sich im B"e:tte

Ei:;ure.nutatm heft.gste &Masdﬂ“beﬁ&gungm Ei.u Inta‘lh-

Mﬁt 2

! . i L Y v aRiT

B. Anatomische UWM
a) Makroskopischer Befund. W
che zeigte keine Anomalien. ridl

b} Mikroskopischer Befund. : i 4 J
gubmuthnng am Nissl- und Fibrillenbild.

at die Liehenswindigkeit gehabt, Stiicke aus dem i';-_;m conbralis
des Gyrus frontalis superior im Nissl- und im Fibrillen-Bild zu
gemachten Feststellungen hat er folgendermaBen zusammen-

pm defldn:m}-ymm und die Riesenpyramiden weisen
Pigmn: (Lipoehrom) auf, Senst sind gualitative Ver-
ellen micht vorhanden., Nach senilen Plagues und Zellen
bs:ﬂlmpwomﬂwur&e’mgewrhgmdr: Der hohe Pigment-
w,t,upnc‘ht der Altersstufe der Verstorbenen. Beziglich der
dap die Kapillaren dberall das typische Bild der Kapillar-
ung der griberen Gefiie ist stellenweise stark verdickt.
tia der Sitz starker fibraser Verdickungen, In den adventitiellen

le finden sich stellenweise rosthraune, lmguilga K.émer und
ate (Blutpigment ?)."" ks

Untersuchung der Weigert: Palschen Sehn,]ttsa']e Ll
uns durchaus einen Befund, welcher mit dem m “Taf. 25,
_Eut[ abgebildeten identisch ist; nur sind die in der Tal 25
etwas weniger ausgepﬁgt. N ist in hohem MaBe atro-
' rocephalus in der fiir eine Volumenreduktion von Nc
: uagtNﬂabensaheduatmphﬂﬁ Prtanien einen
I&l angeschnittene Pallidum ist zweifellos ebenfalls ver-
in der Norm. Diafir zeigt auch hier dm innere Kapsel

ilfam_ an die in Fig. 4 der Taf. z zs,gthqbenan Jﬁﬁndq;.
iw%mmdsamﬂxifl&rﬂﬂmgm;er

E

Schnitt, der annihernd dmm'raf 15,:%;: 5 ab-
ben wir analoge, wenn auch etwas weniger pronon-

(Py), die mmﬂimu,dl;‘: éﬂfi;s;ngm
: Befunde.

Zur Lehre der Erkrankungen des stridten Systems - page 81 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=81

- RS R e s

* Taf. 26, Fig. 4 bringt ein C'L, welches nicht an Fasergehalt, wohl aber an Ab-
nphme des Hohendurchmessers das Taf. 26, Fig. = abgebildete CJ. des vorigen Falles
noch etwas dbertrifft.

Das Markfascrbild des Corlex cerebri und des Cerebellum ist iibesall ein normales.

‘c) Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Als einzigen wesentlichen pathologischen Befund haben wir eine starke
Schrumpfung des Striatum unter Ausbildung eines ausgesprochenen Etat
fibreux, ein midlig geschrumpites und etwas anormal markhaltiges
FPallidum, sowie ein verkleinertes Corpus Luysi feststellen konnen.

Wir sehgn hier — wie im vorigen Fall — das Striatum als das vornehmlich
erkrankte Organ an und fithren auf seine pathologische Verfinderung die Chorea
gurlick. Unsere in der Epikrise des vorigen Falles gegebene physiopatholo-
gische Erklirung der Chorea, sowie die Einwiinde gegen Kleist und v. Economo
halten wir auch fiir diesen Fall aufrecht.

12. Behusters Fall Heinrich N. (S 75).
A, Krankengeschichte,
57 Jahre alter Arbeiter.

Am 4. Juni 1gez im Lazarctt des Stidtischen Arheitshauses aufgenommen,

Anamnese: Par. hat vor 4 Jahren Veitstanz bekommen chne besondere Ursache,
Es ist keine akute Erkrankung, speziell kein  Gelenkrheumatismus vorangegangen.
Frioher immer gesund gewesen,  Seine Krankheit hat zanehmend sich verschlechtert.
Lues wird geleugnet. Gewisser Potus wird mgegeben. Lite vor einem Jahr an einem
susgebreiteten Ekzem der Unterschenke].

Statns am 8 Auwgust rgog: 1

Kriiftig pebauter, penigend genahrter Mann, Am ganzen Karper, vorzaglich
in den Armen, in den Beinen, in den Augen und der Zunge, dauvernd ungewollte
Bewegungen von ganzen Muskelkomplexen. Ideselben nehmen bei Rube
alby, horen im Schlafe fast ganz auf, steigern sich aber erheblich bei Gemiits-
bewegungen, -Pat. kann sich allein anzichen, auch ajlein essen. Fs werden aber hei
diegen Verrichtungen die unwillkiitlichen Bewegungen in den nicht beteiligten Muslkel-
gruppen stirker. :

Die Stimmung ist im allgemeinen gleichmiBig. Pat. fithlt sich aber deprimiert,
wenn sein Leiden zur Sprache kommt, ¢

Abgesehen von den unwillkiirlichen Augenbewegungen keine Stirungen in der
willkirlichen Innervation der Augen.

Pupillen gleich. Lichtreaktion verhanden.

Zunge gernde vorgestrecks

Fazialismuskulatur ohne pathologischen Befund,

Patellar- und Achillessehnenphiinomene leicht gesteigert.

Hautreflexe normal.

Sensihilitit Gberall intakt. f

Nervenstimme nicht besonders druckempfindlich, é

Herztine rein. Zweiter Aortenton verstivkt. Puls regelmiBig. Wand sehr rigide.

Lungen hinten unmten heiderseies etwa -z Finger breit m tiel stehend.

Leber an normaler Stelle fiihlbar.

Bauchorgane sonst chne pathologischen Befund.

34
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der Vorderseite des rechten Unterschenkels ein Ekzem von TalergriBe,

sauer; ohne Eiweil und Zucker.

il 19&6. Pat. ist bei der Unterha.ltung schr aufgeregt und stabt un-

: worte aus, Sprachstérung im chnrnatwchen Sinne,  Sagt

LJat | Jan®, statt , Nussbeck® | Nussibeck'.

Rechnen kann er mur die einfachsten Hu}llphknhonscmcmpel

fﬁﬁﬂnd der Unterhaltung nehmen die choreatischen Stérungen zu.

- M’ntenﬂm:tcn Bowegungen, z B. heim Hlndndmck werden die unwill-

-ne‘wtgm:lgl:n geringer,

steht nachts hiufig aul,

‘November rgay: Pat. schlift sehr wenig infolge vermehrter choreatischer
Er steht sehr hiufig des Nachts auf. Beschmutzt sich selbst und das Bett.

’H‘a.; 1908: Pat. wird wihrend der Visite schlafend angetroffen.  Er schlift

en Augen und ziemlich engen, aber reagievenden Pupillen. 66 Pulse, dagegen

12 Atemzilge. Normale Patellarreflexe. Pat. liegt rubig, in vélliger Reso-

er Kirperteile da und ist durch die Berithrung nicht aus dem Schlaf m bringen,

ugest 19of: Temperaturerhohung auf 38% und heftige Kopfschmerzen,

Oktober 1908: Exitus.

~ Diagnose: Chronische Chores,

Zusammenfassung der Krankengeschichte:
 Es handelt sich um einen Patienten, der 10 Jahre lang an zunchmender
Chorea gelitten hat. Interessant ist die Beteiligung der Augenmuskulatur.
Heriditit ist nichts festzustellen gewesen. Ob das zoitweise aufgeregte
ehmen und dic ge:mgeRechan{ﬁhgimtalsAmdmnkemﬂsmrhmen
zlefektes bezeichnet worden mufl, geht aus der Krankengeschichte
mﬂmd hervor.

B. Anatomischer Befund.
a) Makroskopische Untersuchung,

kleine Gehimn zeigt AuBerlich keine Anomalien, Aul dem Querschnitt er-
schon makroskopisch die typische Atrophie des Striatum.

b} Mikroskopische Untersuchung,
a) Untersuchung an herausgeschnittenen Stitcken,

80, Fig, 1 bringt dic Adrea grganiopyramidalis von der Mantelkante. Uber
erungen miichten wir uns kein Urtei] erlauben, da das Gehim vor seiner
10 Jahre in Formalin gelegen hat. Jedenfalls fehlt aber jede Gliakern-
speziell auch an der Grenze von FIT und ¥

Fig. 2 lehrt uwns, dafl die Purkinjeschen Zellen des Cerebellum micht

A Untersuchung der Markfaserserie.

Fig. 8. Wir konstatieren einen sehr starken Uydrocephalus internus,
ve Atrophie des Candatum mit der typischen Abflachung seiner jnneren
und einen avsgesprochenen Erar fibrews in demselben.

Fiir. 4 seigt Ne und Puf stark atrophiert und durch einen deutlichen
ausgezeichnet. Dien Grad der Atrophie erkennt man bereits durch einen
den an sich auch noch subnormalen GriBenverhiltnissen der Abhildungen:

85
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Taf. 21, Fig."s, Tak 67, Fig. 3 und Taf, 72, Fig. 3 Noch instrukeiver witkt die Heran-
zichung von ganz normalenBildern, wie wir sie Taf. 3, Fig, 7 und Taf. 45, Fig. 18 der
Erginzurigsheftc des Bid. 18 dieses Journals vor uns hahen.

Taf. 30, Fig. 5. Auch hier findet sich vine starke Atrophic von Ne und Pus
mit konsekutivem Efat fibrewx. Man vergleiche nur die wesentlich graferen Dimen-
sionen der hetreffenden Organe bei der nur kurze Zeit vor dem Tode aufgetretenen
Chorea eines Paralytikers in Taf, 41, Fig. 3! Das Pallidum ist deutlich. wenn auch
weniger geschjumpit. H2 hat sich in ziemlich guter Ausdehnung erhalten.

Das Corpus Luysd zeigt die Kleinheit des vorigen Falles,

_Taf 80, Fig. 8. Die Brackia conjunciiva. die Brackia postis und div Pyramiden
zeigen normale Entwicklung.

Tal 81, Figg. 1 und 2 sind 5. 506 beschrichen.

c; Zusammenfassung des anatomischen Befundes,

Als sicheren anatomischen Befund ergab sich nur eine Frkrankung des
stridren Systems, und zwar: ein ausgesprochener Etat fibreux des sehr stark
geschrumpften Striafum, eine geringere Volumenabnahme des Pallidum und
eine noch geringere des Corpus Luysi.

.:+In diesem Falle haben wir also auch den aus der Krankengeschichte bereits
erschlossenen Befund erheben kénnen: schwere, in Atrophie und Etat fibreux
sich duflernde elektive Zellnekrose des Striatum mit den Folgeerscheinungen
in Fallidum und Corpres Luysi bei Intaktsein des Cortex cerebri,

Zusammenfassung.

Es gibt beim Erwachsenen eine Erkrankung des Zentralnervensystems,
welche in einer isolierten elektiven Nekrose der Ganglienzellen und
zwar vor allem derjenigen des kleinen Typus (8§ in Texfipg, 1 und 2) des
Striatum mit kensekutiver Reaktion der Neuroglia und des Blutgefifisystems
besteht, infolge des Zusammenriickens der erhalten geblichenen Markfasern des
Striatum zu einem Etat fibreux desselben fithet und sonst nur noch von
einer viel geringeren Schrumpfung des Pallidum und einer fach weniger
ausgesprochenen, wohl nur durch sekundire Faserdegeneration bedingten des
Corpus Luysi begleitet ist.

Der Prozefl ist stets bilateral.

Klinisch entspricht diesem pathologischen FProzefl eine progressive bi-
laterale Chorea,

Wir haben aufier den drei oben beschriebenen Fillen noch einen (Bf 19)
in Bearbeitung. Nach Aufdeckung des pathologisch-anatomischen Befundes
im ersten Fall haben wir in den drei anderen Fillen auf Grund des Llinischen
Berichts die pathologisch-anatomische Verinderung vorausgesagt.

Die Atiologie ist unbekannt,

Einen derartigen pathologischen Befund ohne Chorea haben wie nicht
in unserer Sammlung.

il
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us dem Jahre 1gao: 4
IiBt sich durch drei Generationen nachweizen. Der GroBvater
cher Choren, die GroBmutter war geisteskrank, Alle ihre Einder — drei
litten an chronischer Chorea. Der dilteste Sohn erkrankte mit 44 Jahren und
Alter von 56 Jahren an Schlaganfall. In seinem letzten Lebensjahr war er
auf die Sprache ganz gelihmt und wie irre®. Er hatte auller sieben, im
| 1—2 Jahren gestorbenen Kindern vier noch lebende Kinder: eine Tochter
Sohne. Die erstere, jetzt 52 Jahre alt, ist, wie ihce drei Tochter und ihr Sohn
Von den drei S6hnen soll einer, jetzt 4o Jahre alt, an Zittern leiden. Tin zweiter,
; Jahve alt, ist mit 33 Juhren an Chorea erkrankt. Der dritte, auf den sich die
nk chichte bezieht, erlrankte vor 6 Jahren im 44. Lebensjahr, Der
te Kranke hat wier Téchter und zwei Sohne ohne nachweisbare Erank-
Pat. hat einen a4jahrigen, bisher gesund geblicbenen Sohin.
nkheit begann im Anschlul an eine Grippe. Zuerst wurden die Arme und
von einem unfreiwilligen Zappeln und won Grimessenbewegungen he-
Seit 3—4 Jahren war Pat. infolgedessen zu seinem Schuhmacherhandwerk

AllcoholmiBbrauch. In der Kindheit kein Veitstanz, In der Schule war Pat.
befihigt, er wurde aber ein tichtiger Handwerkey. Er war bis zu seiner Er-
2 kirperlich recht gewandt und bis vor sichen Jahren ein flotter Tinzer.
pragsens am zo. April 19ro:

ion gut. Augenhintergrund normal,

dig vom Erwachen an ein ununterbrochenes Zappeln der Arme
» ein Wackeln des ‘Kopfes und ein unfreiwilliges Gesichter-
Aufregungen verstirken diese unwillkiitlichen Bewegungen.
X - EKein Gefihl innerer Unruhe. Auch kein Midigkeitsgefiihl
i, wohl aber beim Gehen, so dal Pat. nach einer Viertelstunde sich setzen mul,
r, Sehkraft, Geschmack und Geruch ohne Stérungen. Appetit gut, Schlat

Herzklopfen, Keine Atemnot. Kein Rickenschmerz. Keine Gelenkschmerzen.
¢iBe. Keine Durchiille.
ckungen zeigen den typischen Charakter der Chorea. Sie erscheinen wie
hindern aber in ihrer Planlosigkeit beabsichtigte Bewegungen. Dies tritt
bei Widerstandsbewegungen hervor, insofern die beabsichtigte Wirkung
geleistet werden kann, wenn Pat. die anderen Kdrperabschnitte fest-
dadurch stérende Mitbewegungen, speziell seitens der Antago-
. der Mitbewegungen kein deutliches Resultat bei der Priifung des Gelenk-
git der anderen Gefihlsqualititen. Die passive Beweglichkeit
. Atagie nor angedeutet. Treffsicherheit leidlich gut. Sehnen-
‘normal.
ngen verhindern das Stehenbleiben auf einem Bein, ebenso das Vor-
Zunge. Es besteht eine schwere Artikulationsstérung, analog der-
progressiven Paralyse. Textfig. g (5. 714) gibt in einer Verlleinerung um
1 vom Pat, geschriebenen, ihm diktierten Satz , Breslau ist eine schiine
ce kann traben, sich — wenn auch ungeschickt und langsam — um die

e, aueh tiefgebiickt ohne Gleichgewichtsstérungen dastehen,
; ! 87
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Intellektuelle und affektive Stérungen sind bisher wenig bemerlkbar,
Es zeigt sich vor allem eine schlechte Merkfihiglkeit for Auftrige, Besorgungen usw,
7. Februar 1913, Seit 3—q Wochen fallt dem Pat. das Einschlafen schwer. Mit-
unter ist er ganz schlaflos, hichstens schldft er 3—4 Stunden. Als Grund gibt Pat,

%{.,,,,’QW A e /if/;;a%@w

Fig, 5.

an, daff ihm vor 6—7 Wochen im AnschluBf an ein Vorkommnis seine Krankheit be-
sonders zum BewubBtsein kam,

Herztdne unrein. Stark erhéhte passive Beweglichkeit der unteren
Extremititen. Gang mit nach hinten fibergeneigtern Rumpf. Kein Romhberg.
Keine gleichinifiz wirkende Drucklraft, sondern eine oft unterbrochene, Keine
Bauchreflexe. Plantarreflex mittelstark,  Achillessehnenphinomen lebhaft.  Knie-
schnenphiinomen mittelstark. TLebhafte Reaktion auf einen Stich in den Full, Kein
Babinski. Rumpfbewegungen nach vorn erschwert. Muskelerregbarkeit eher herab-
gesetzt. Schnenphnomene an den oberen Extremititen schwach, Aunch m Ricken-
lage unwillkiirliche Zuclungen. Kann nicht pleifen. Knie-Hacken-Versuch nach
einigen miflungenen Anfangsversuchen gut. Fillt nicht im Gehen. Kann will-}
kiirlich die choreatischen Zuckungen vordbergehend onterdriicken, The-
selben treten aber hernach dann stirker hervor.

-Tod am 3. XII. 1914 an Bronchopneumaonie.

Zusammenfassung der Krankengeschichte.
Es handelt sich hier um einen typischen Fall von Huniingionscher Chorea,
d. h. ciner Chorea, deren Erblichkeit cinerseits festgestéllt st und die anderer-
seits von den typischen psychischen Storungen dieser Krankheit be-
gleitet war.

B, Anatomischer Befund.
a) Makroskopische Untersuchung.

Die makroskopische Untersuchung der Hirnoberfliche lieB nichts Wesent-
liches erkennen. Das Hirngewicht betrug 1180 g

: b] Mikroskopische Untersuchung
a) Zellbefunde an herausgeschnittenen Stiicken.

e 1. Hirnrinde.

Taf. 81, Fig. 8 bringt cinen Schnitt aus der Ares gigamiopyranidalis aus der Bein-
rvegion. Im Vergleich mit einem normalen Schnitt dieser Gegend — =z B, dem in Taf. 6.
Fig. 1 abgebildeten — erkennt man wesentliche Verdinderungen, Vor allem stellt man
eine bedeutende Zunahme der Glinkerne fest. Dieselben sind in den &ullersten Schick
am wenigsten vermehrt. Sie bilden in dem im normalen Schaoitt mit Far beaeich
Gebiet und den nach aufien anstofienden Teilen von I ein direktes Zellband (hi
mit m bezeichnet), welches um so mehr als solches hervortritt, als die normalerwei
in diesem Gebiet vorhandenen Pyramidenzellen zum graferen Teil geschwunden
Besonders bei einem Vergleich mit Tai. 52, Fig. 1 erkennt man dabei sehr deutli
dal es sich bei dicsen kleinzellizen Elementen nicht etwa um kleine Pyramidenze
sogenannte , Komer™, sondern — wie wir schon frither {ds. Journ. ds. Bd. 5. 358)
hauptet haben — um die sehr viel kleineren Neurogliakerne handelt. Nach innen ¥
diesem mit # begeichneten Streffen Sind die Neuwrogliskerne wesentlich stavker v

838

-
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weiter nach auflen. Die Riesenpyramiden als solche haben dabei keine Ei

Fig. 4 ist der Hihe der Beinregion der Area 39 0, Vogts entnommen,
ehen wir in den AuBenschichten eine geringe, in den Innenschichten eine
ere Gliose und an der mit # bezeichneten Grenze zwischen JIT und ¥ eine
daf cs hier beinahe zu einem Neurogliabande kommt,

: der feineren strukturellen Veriinderungen dieser Hirnrindenstellen stellt.
chowsky zahlreiche chronisch und wabig veriinderte Ganglienzellen fest, Dies

ers fiir den von uns mit n bezeichneten Streifen, dann aber auch fiir einzelne
midenzellen von ¥y und Zellen der VI, Schicht,

2. Kleinhirn.
ﬁiu, Fig. 5 bringt cinen Schnitt von einem Teil des Kleinhirns. Derselbe zeigt
‘Anomalien. Speziell zeigen sich die Purkinjeschen Zellen in normaler Zahl
von normaler Strukur, |
3- Striatum und Umgebung.
. 82, Fig. 1 zeigl uns das gangze Putames von Neurogliakernen erfiillt. Thabej
dem AuBenteil des Putamen alle, in dem Innenteil fast alle kleinen Gan-
v zugrunde gegangen. Dagegen erscheint als Folge de: Schrumpfung des
in der gleichen Raumeinheit die Zahl der griifieren Zellen — genay wie in
Tnnenteil die Zahl der Markfaserbilndel — eher vermehrt, Dabei erweisen sich
~auch diese gréferen Zellen durch ihre blasse Firbung als pathologisch verlindert,
Wirdigung der pathologischen Verhiltnisse werfe man nochmals cinen Blick auf
#‘T& 1, Fig. 1 wiedergegebene normale Putamen |
on den wenigen erhaltenen kleinen Ganglienzellen des Putamen stellt Biel-
wsky fest, daf ihe Zellkorper schwere Verfinderungen darbiete, Der letzters
- fast aussehlicBlich nur noch einen ganz zarten, hiufig stark pigmenthaltigen
um den Kern, welcher meist von gleichméBig dunkler Farbe ist und dann keine
1 Strukturen mehr aufweist. Die proBeren Zellen des Putamen zeigen viel-
wabige Verlinderungen ihres Zellkiirpers, Dieselben sind die Trsache ihrer blassen.
ng. Anch in diesen Zellen jst der Pigmentgehalt stellenweise ein recht hetrichi-
Ihre Eerne zeigen wie die der kleinen Zellen ‘Pyknotische Verinderungen,
Schrumpfungserscheinungen bei gleichmaic dunkler Firbung infolge Verdeckung
Chromatinkérner durch dunkler gefirbles Kernplasma,
Tak. 52, Fig. 2 weist links in dem innersten Teil des Putamen die aus der vorigen
dung bekannten Veriinderungen auf. Der im rechten Teil getroffene Abschnitt des
" exlernum (Ge) zeigt chenfalls eine sehr starke Vermehrung der Neuroglia-
und infolge der Schrumpfung eine Zunahme der groflen Ganglienzellen fiir die
Raumeinheit im Verhiltnis zum normalen Bilde. Man ziehe zum Vergleich
g2 der Taf, 1 heran!
Tal 82, Fig. 8 bringt eine analoge Verinderung des Pallidum internum (Gi).
' sehen auch hier im Vergleich za Taf, z, Tig. 2 eine betrichtliche Vermehrung
Neurogliakerne und ein Aneinanderriicken der Ganglienzellen.
ter den Zellen des Pallidum — und: zwar besonders des Pallidum iilernnm —
~sich mach Bielschowsky geschrumnpfte  Exemplare mit pigmentreichem,
g dunklem Zellkérper, in dem dic normalerwejee stichochrom angeordneten
chen gar nicht oder nur andentungsweise hervortreten, Die Dendriten
an derirtigen Stellen hiufig einen auffillig gewundenen, fast korkenzieher-
n Verlauf. (Chronischer Zerfallprozelt in miifiiger Entfaltung.) -

gebildeten normalen Verbiltnissen nicht schr betrachtlich verdndert er-
en.  Vielleicht hat die Zahl der Neurogliakerne ctwas zugenommen, Dagegen
die Ganglicnzellen selbst keine Veranderung, - i
g
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Tal. 32, Fig. § zeigt cine deutliche Zunahme der Neurogliakerne im Clas-

stram {CI). F !
4. Rickenmark.

Am Riickenmarksquerschnitte aus dem uontersten Abschnitt des Dorsalmarkes
ist nach Bielschowsky der geringe Flicheninhalt auffallend. Die motorischen Vor-
derhornzellen sind hier fast s&mtlich von der chronischen Zellveriinderung  Nissls
hetroffen wnd weisen einen hohen Gehalt an gelbem Pigment auf,  Systematische
‘Strangverfinderungen treten nicht hervor. (Kongenitale Mikromyelie),

7] Befunde an der Markfaserscrie.

Tal. 28, Fig. 5. FEin Schnitt durch den oralsten Teil des Striatum Zeigt uns eine
deutliche Schrumpfung von Ne unter charakteristischer Ausbildung der dafiir typizchen
Form des Hydrocephalus interus, wenn auch anders Fille, wie z. B, der Taf. 25,
Fig. 1 abgebildete Fall Lucke, eine noch stirkere Atrophie darbieten,

Tat. 28, Fig. 8 136t die Atrophie von Ne und Put, ihren Etat fibreux, den anor-
malen Faserreichtum des eben angeschnittenen Pallidwm und die pathologische Ver-
breiterung der inneren Kapsel (€7) deutlich erkennen. f

‘Taf. 28, Fig. b =zcigt keine fafbare Volumenreduktion des Bindels HE

Tal 26, Fig. 6 bringt cin gegeniber dem Taf 26, Fig. 8 abgebildeten normalen
CL um ein Drittedl verschmilertes €L, Der ganze Schnitt ist stirker entfirbt. Die
Helligheit won CL ist deshalb nicht obme weiteres als pathologisch anzusprechen,

Taf 27, Fig. 2. Indem ebenfalls stiicker entfirbten Schnite als dem Taf. 27, Fig, 1

abgehildeten Bt sich mit Sicherheit nichts Pathologisches erkenmien,  Spewiel]l kann

von einer Volumenreduktion von Ny nicht die Rede sein,
Tal. 28, Fig. ¥ lehrt die Existenz normaler Bindearnie (Bc) und normaler Pyra-
miden (Py),

of Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Wir haben im Zentralnervensystem cine weitgehende Neurogliose unter
Zugrundegehen des nervosen Parenchyms, speziell der Ganglienzellon, festgestellt.
Dieser Prozell ist am stirksten im Strigtwm ausgebildet.  Er fithrt in diesem
zu eciner betrichtlichen Schrumpfung und der Aushbildung des Etat fibreux,
Aych im Pallidum erreicht er ¢imen Gred, welcher {iber denjenigen der einfachen
sckundiiren Degencration hinausgeht, CL ist ebenfalls anormal klein.

In zweiter, Linie ist der Corfex cerebri von diesem ProzeB betroffen, und
zwar besonders dic' IV, Schicht, bzw. in den sekundéir agranuliren Gebieten
dic' Grenze zwischen 717 und I/, Diese Tatsache hat zuerst der Teider zo frih
der Wissenschaft entrissene Kélpin in unserem Institut festgestellt (ds. Journ,
Bd. 12). Wie wir aber in der vorstehenden Beschreibung und bereits in der
ersten Seric unserer  Allgemeinere Ergebnisse usw. {ds, Journ., ds. Bd,, S, 358
u. 5. 378) ausgefilhrt haben, hat e dicse Kerne flechlicherweise als erhalten
gebliebene Reste der ontogenetischen Kérnerschicht gedeutet.

C. Epikrise.

War sehen in der Erkrankung des stridren Systems die Ursache der
Chorea. Wir halten vns dazu fiir vollstindig berecheigt, weil in der Vorigen
Gruppe von Etatfibreux-Frlaankungen eine solierte derartige Evkrankung
tlieses Systems dieselben choreatischen Zuckungen hervorrief,

90
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: m Vorganger in dieser Auffassung, besonders P, Marie und J.‘ Eier:
sind in unserem , Erster Versuch usw. S, 8 bereits gewiirdigt nordep,
atten aber tibersehen, dafi 1000 Ang‘]adt n einem t)rplsch.en Fall von
trmacha Chorea eine starke Gliose der AOYAUK gris centraux™ auf-
nd auf sie die Chorea surlickgefithrt hat. 1914 haben dann Lhermitte
*orak nach der Riv. di pathol. nerv. e ‘ment. einen weiteren Fall inder uns
suginglichen Revue neurolog., Vol 13, verdffentlicht. Ferner hat Tunt
angegeben, dall er in vier Fillen von Huntingtonscher Chorea einen
liefilichen Untergang der kleinen Ganglienzellen des Striatum gefunden
Wir halten die Einschriinkung des krankhaften Prozesses aul dic kleinen
sellen nicht fiir gerechtfertigt.
[ uqu Ausflihrungen (S, fmﬂ] iiber den Mechanismus der Chores,
gere Kritik Kieistscher und v, Economoscher Anschauungen gelten
r lesen, wie die iibrigen Fille der Huntingtonschen Chorea.
eI an cinem Z_elluntergqng, besonders in der {7, baw. dem Grenzgebict
der [71. und V. Schicht des Corfex cerebri sich anschlieBenden Gliose
das Substrat der psychischen Stérungen des vorliegenden
Vﬁt werden auf diesen Punkt noch wuriickkommen, "
14. Iiﬁpmnl_-hll Julin R. (1), 26.)

A, Krankengeschichte.
%ﬁn am 23. Oktober 1866. -
1. Hospitalbehandiung 1804 im Krankenhaus Friedrichshain wegen Gﬂttomtm‘ltls.
infolge Schwefelsaureintoxi kation.
ifmm am 16, September 1fgy:
idchen. Vater war Schneider, an der Schwindsucht gestorben. Mutter
nervenkrank, soll Krampianfille mit Schoum vor dem Munde ‘gehabt haben.
sich selbst auf frilhere Erkrankungen nicht besinnen, Menstruation seit
Lehensjahre regelmiilig, Vor der ersten Graviditét wahrschemlich zwei Aborte,
Partus vor ¢ Jahren; das hetreffende Kind lebt, Jetat zum zweiten Male
[ 'f!l'ittﬂn Monat, Gestern ahund Ireg!u der neuen. &hmgersnhaﬂ Sch'mtal
ken.
pracsens am 16, Baptembw 18y i
littelgrofe, ziemlich kriftig gebante Person wom putem Erunlrmugmshn-d
.Ge;ndﬂ'sfarbe Brustarganc ohne Befund. Unterleibsorgane, abgesehen von
viditat, normal. In der Mundhéhle, ,an den Wangen und in der hinteren Rachen-
liche weille Schorfe.
t ohne Schwefclsiurereaktion, Stuhlgang ohine pat:h.olﬂgmhm Befund.
26, September 1804 als geheilt entlassen.
Eammlmfmm in der Kpl. ‘D’mmﬁtm]‘nmﬂmik 0 Be:rl:n A Tde Fe-

de wuorde in Sturzgeburt gebmn Das Wochenbett normal. st Kind
innere Organe, litt voribergehend an Bezema capitis.
J{ufum'im in der Anstalt Herzberge am 4. Februar rgag.

ot 4 Jahren nach Angabe von Bekannten normal. Vor 4 Jaliven schoitt
in Bild des Prinzen X von Baden aus einem Buch heraus. Sagte, der Prinz

gmmhﬁhe}ammnnt:hmabmdnmfdahappe gesessen.  Sagle
- Gesellschaft zu einem fremden Mann: »Du verfluchter Kerl hast dich vor
or
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einem Jahr mit mir verlobt, jetzt hast du eine andere™,  Verkannte zeitweise Per-
somen,  Verlor meist ihre Stellung, weil sie den Leuten u verriickt war, Thr Schlaf
war unruhig, schreckhaft, sieflog immer hoch,

Seit etwa 3 Jahren hat sie Krampfanfille, bei dencn sie das BewuBtsein micht
vollstindig verliert, keinen Zungenhbif zeigt, keinen Urin unter sich 1iBt. Die Anfille
treten zuweilen alle 14 Tage aul, zeitweise such nur alle & Wochen,

Die Fat. selbst lengnet zurzeit Geschlechtsverkehr,

Status am 15. Februar 1904

GréoBe: 148 m. Gewicht: 49 kg, Temperatur: 36,57

Choreiforme Bewegungen in Armen, Schultern und Kopf, angeblich
seit einem Jahr,

Leugnet Lues, Alkoholismus und Eopltrauma.  Sei so intolerant gegen Bier, dal
sic nach einem halben Glase , duselig® werde,

In der Schule habe sie Teicht gelernt.

Ortlich und zeitlich orjentiert,

Vor 6 Jahren Tod des Briintigams, dariiber habe sie sich selr gegramt,

Friiher immer in Stellung als Madchen fiir alles, spiter voriibergehend Kellnerin,

Vor 4 Jahren lernte sie ihren Vetter kennen. Fr sagte ihr, er sei Kaiser Friedrich,
Sie glaubte es anfangs nicht, da er keinen Vollbart hatte, Spiter glaubte sie es. Er
sagte, et wolle niemanden heiraten aufBer ihr. Erwollte ein Geschenk vonihr, Da schenkte
sie ihm zwei Photographien, eine von Kaiser Fricdrich und eine von der Kiinigin Luise.
Auf die Frage, ob der Vetter denn wirklich Kaiser Friedrich gewesen sei, antwortet
© sie: ,,Ja, wie soll ich das wissen, jch weiB j& von so was nicht. Verstehe das nicht.
Bin ja vom kleinen Ort in OstpreuBen™. Sie habe in Biichern gelesen, daB ihr Vater
Kinig Ludwig IV. gewesen sei. So habe sie schlielich auch herausgelesen, daB ihr
Vetter der Kaiser Friedrich sei.

Vor mehreren Jahren sagten die Leute, als sie vor einem Bilderladen stand:
183 st eine Prinzessin®. Sie wubte nicht, ob sie es auf sich beziehen sollte oder auf
Bilder im Schaufenster; aber sie dachte oft dariiber nach und meinte, dal sie eine
Prinzessin sei.

Leugnet Verfolgungsideen,  Visionen und Stimmen nicht mit Sicherheit nach-
weisbar,

Pat. wird immer weniger zuginglich, will nichts mehr erzihlen. Sie sei nicht
verrfickt, Man halte sie aber dafiir, denn sonst wiire sie nicht hier. Habe immer sehr
schwer arbeiten miissen,

7- Februar 1goy. Habe in einem Buch gelesen, dall die Prinzessin Helene von
Hessen an demselben Tage wie ihre Tochter Geburtstag habe, Da dachte sie: na ja
das kann ja dann stimmen. Und so sei ihr manches eingelommen, i

Der Kirper sei in Ordnung bis anf die Zuckungen, ]

Pat. kann die cherelformen Bewegungen eine Zeitlang willkirlich
unterdriicken; bei Ablenkung der Aufmerksamkeit beginnen diese jedach
wieder von neuem,

Asymmetrischer Schiidel,

Angewachsene Ohrlippchen.

Zahne und Zunge ohne Befund.

Innere Organe ohne Besonderheiten, :

Pupillen beiderseits gleich. Reaktion auf Licht und Konvergenz beiderseits
promptl.  Augenbewegungen frei, 2

Facialis beiderseits gleich.

Kniesehnenpl dnomen beiderseits vorhanden.

Plattfiife,

* Keine Sprachstirung.

Sensibilitat scheint nicht gestért,

Kein Romberg. i

gz
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Gang ohne pathologischen Befund (Plattfuligang).

Geddchtnis gut. Rechnen etwas mangelhaft. Eigentliche Intelligena-
prifung nicht maglich, da Pat. dabei unwillig wird.

4. Mirz 1go4.

L.Mundwinkel steht in Ruhe und Bewegung ein wenig tiefer als der r.. Die Zungen-
spitze weicht deutlich nach r. ab. Hoher Spitzbogengaumen. Abweichen des Zipfchens
und Verhalten der Gaumenbdgen ist nicht festzustellen, weil Pat, beim Einfihren des
Spatels den Mund sofort schlieft. L. Lidspalte etwas enger als die r..

In den Hinden kleinschligiger Tremor. AuBerdem werden Hiinde,
Arme und einzelne Finger in ruckartigen Spontanzuckungen bewegt, die
selbst beim Auflegen der Glieder auf cine feste Unterlage nicht fehlen,
beim Sprechen zunehmen und auch widhrend der Arbeit (Kartoffel-
schalen) zu beobachten sind. Dieselben Zuckungen finden sich im Ge-
biete des Mundfacialis und im r. Bein, wihrend sie im L Bein seltener
2zu sein scheinen,

Alle Sehnenphiinomene an den Armen und Beinen sehr lebhaft. Ken Ful-
klonus. Plantarreflex beiderseits schwach.,

Pupilien beiderseits gleich, entrundet, mittelweit, Reagieren auf Licht und Kon-
VETEENE,

Keine Ovarie, keine Mastodynie.

Herzdiimpfung: Mitte des Sternum, 3 Interkostalraum, 1 Finger aubBerhalb der
1, Mamillarlinie, An der Mitralis ein kurzes, schabendes, systolisches Gerausch.,

Lungen ohne Besonderheiten.

z0. Mai 1904. In der Schilkiiche beschaftigt. Dic Chorea wurde mit Arsen he-
handelt. Daraufl As-Exanthem. Arsen aosgesetzt.  Die chorveatischen Bewegungen
sind gering. .

4. Juni rgog.  Korperliche Untevsuchung (Pat. ist sehr ungeschickt):

Ruchermarben, soweit Prifung mbglich, nicht 2u sehen,

Gaumendefekie fehlen,

Zunge ohne Befund.

Nasenkonfiguration normal.

Halk- und Nackendriisen sowie Achselhhle- und Ellen bogendriisen fehlen.

Inguinaldriisen vorhanden.

Eeine Knochenauftreibungen,

Zurzeit leichte Psoriasis. AuBerdem im Nacken und awf der Brust zahlreiche
weiBliche Flecke (Leukoderma ?).

Schmerzen im rechten Arm.

Motilitt der Beine und Arme aktiv und passiv frei.

Grobe Kraft gleichfalls ungestort. Dyn. r. 19, L. 18.

. Beim Enie-Hackenversuch mit geschlossenen Auvgen werden die Bewegungen
muckartig und andentungsweise ausfahrend ausgeibt, Die Kniescheibe wird auch nicht
immer getroffen, j
; Auch der Finger-Nasenspitzenversuch wird, selbst unter Berlicksichtigung der

choreatischen Bewegungen, unsicher ausgefithrt. Manchmal fihrt der Finger erst an
der Nasenspitze vorbei. Dieses Phéinomen tritt besondeps deutlich hervor, wenn die
Pat, den Versuch langsam ausfiihre. R. scheint es etwas stiirker ausgeprigt zu sein
als L. ;

Lokaligation fir Beriihrungen ungestéirt,

Lagegefiih]l desgleichen,

Taktile Sensibilitit und Schmerzempfindung ungestort. Es ist aber nicht aus-
geschlogsen, dal trotzdem SensibilitiitsstBrungen bestehen.  Pat, gibt 2. B, an, dul
sie im r, ‘Oberarm besser fithle als im Unterarm, Es sind aber keine Grenzen zu er-
zielen.

Triceps- und Radiussehnenphinomen beiderseits lebhaft, anscheinend gleich,

- 93
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Ptitcflarsehmphémmm beiderseits sehr lebhaft, r. vielleicht  etwas Iehhafter

als .. 1
Plantarreflex nur bei sehr starken Schmerzreizen za erzielen.

Etin Bahinski.
Achillessehnenphiinomen beiderseits lebhafe, r. etwas lebhafter als 7.,

. Bauchdeckenreflex wegen der Zuckungen, die sich auch auf die Bauchmuys.
kulatur erstrecken, nicht sicher zu erkennen. Es scheint, als ob er im obersten Teil
vorhanden ist und zwar r. stirker als 7.,

Schmerzen im v, Arm,

Fupillen sind #. eine Spur enger als L (?), etwa mittelweit, reagieren suf Licht

und Konvergenz [, prompt, r. ein wenig langsamer. Augenmuskeln frei,

. L. Mundwinkel steht tiefer als derr.. Zunge weicht nach #, ab. Tremar derselben,
Liplchen weicht nicht deatlich ab. Eeine merkliche Differenz in den Gaumenhbégen. .

15. Juni 104, Ihr Vater sei Kinig Ludwig IV., Kénig von England upd von
Osterteich. Dafl sie Prinzessin sei, habe sie erst jetzt von anderen Leuten erfahren.
»olth habe es in Geschichten gelesen, daB die Tochter von Kinig Ludwig denselben
Geburtstag hat wie ich. Deshalh glaube ich, daB ich die Tochter bin. Ich habe ein
Gut bei Pichelsdorf, Ich werde Baron von Diornberg heiraten™, DaB sie als Prinzessin
hier Kartoffeln schile, schade ja nichts. Sie habe in Berlin in der Lotterie toppoo A,
gewonnen. Wo das Geld sei, ob ez verbraucht se; USW., wisse sie nicht. Sie sei hicr,
weil sie krank sel. Werde schon auf ihr SchloB kemmen. Sie habe sich fberarbeitet
und sei nerviis geworden. Sie arbeite trotz ihrer vornehmen Herkunft. Sie habe eg
von Jugend auf nicht anders gelernt, Sie habe 2. B, Vieh getriehen; ihr Vater, der
Kinig, habe das gewallt,

5361t £ Februar 1904 hier, 4 Monate, in der Anstalt Herzberge fiir Irre,”  Sie sei
nicht irre. Heute sei der 14. Juni 1ges.  Sie gei 37 Jahre alt, am 23. Oktober 1566
geboren,  Im Oktober werde sie 38 Jahre. Habe zwei Kinder, es seien zwei Prin-
zessinfien. Hier gefalle es ihr gut, sie schille Kartoffeln. Sie méchte entlassen werden,
auf ibr Gut gehen; ohne die paar tausend Mark kinne sie aber dort nichts anfangen.
Sie brauche das Geld fiir die Bewirtschaftung. Sie wisse nicht, ob die 100000 Mark
schon dafllr verauszabt seien;

5 mal 7 = 35.

7 malg= 7

Sie sei hier in Brandenburg; die Huuptstadt sei Berlin.

29. Juni 1904, Die beohachtete Pupillendifferenz {I>1) ist heute deutiicher.

Seit zo. Juni 1904 Jodkali, 1,0 p- d.

4- Juli 1904.  Geruchsprifung: Nelkendl riechi nach Spititus. Ol menth. pip.
wird erstim Glase mit Plitzchen, spiter im Zahnpulver vorgesetzt und micke erkannt,
Senspiritus kann nicht angegeben werden,

 Sehechiirfe = 6/6.

Levator palpebrae superior steht L tiefer als Py

Lidspalte r. 1,1 em, L o, em.

Rectus superior bleibt 1. eine Spur zuriick.

Die ibrigen  Augenmuskein zeigen keine deutlichen Unterschiede zwischen r.
und I,

.. Beide Buibi zucken, ' ]

Sensibilitit des Kopfes fir taktile Reize und Schmersemplindung auf beiden
Hiilften gleich. Spitz und stumpf wird richtiz unterschieden, Lokalisation ungestir,
Warm und kalt wird gleichfalls richtig angegeben,

Fupillen (1. etwas gréfier als r) unter mittelweit, leicht versogen, reagieren aul
Licht direkt und indirekt etwas trige und wenig ausgiebig, ebenso ayf Konvergenz.
Bei Fixieren auf die Nihe tritt die Pupillendifferenz noch deutlicher zutage,

Die L. Nasolabialfalte ist flacher als die r., I Mundwinkel beim Offnen und Lachen

tiefer als der r.. Zuckungen in der Stirn, in Wangen und Lippen beiderseits, Im Stim-
g
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facialis keine deuthche Differenz, Zungenspitze weicht nach r. ab.  Starker Tremor
der Zunge, Keine BiBnarben. Fibrillire Zuckungen fraglich. L. Zungenhiilite scheint
etwas schmiiler als die r.. Zapfchen weicht nach I ab. L. Gaumenbogen etwas steiler
als der r.. Zapichenabweichung auch bei Bewegung.
Bei Drehbewegungen nach #, und I leichte Unsicherheit, kein Schwindel, .
Brustorgene chne Befund. [
Der Eopf wird etwas nach vorn und r. fibergehalten,
Geschmacksprafung :
Bitter 4; sauer r. vorn, salzig I. vorn als bitter empfunden. Sonst keine Ge-
schmackswalrmehmungen.
Konjunktival- und Kornealreflexe beiderseits gleich.
Uvularwurgreflex nicht zu pridfen.
Patellarsehnenphinomen beiderseits sehr lebhaft, L etwas mebr {7) als r..
. Achillessehnenphiinomen beiderseits gesteigert.
L. bei ziemlich starken taktilen Reizen kein Plantarreflex: ganz leichte Andey-
tungen von Babinski. R. schwer auslosbarer Plantarrcilex.
Sehnenphinomene an den Armen lebhaft, ke dentlicher Unterschied.
Bauchdeckenreflex nicht erzielbar. :
Motilitit ungestdrt, grobe Kraft desgleichen. Grobe Kraft der /. Hand
scheint ctwis schwiicher als v. @ sein, doch bei Bengung und Streckung.
Keine Atrophien oder Hypertrophien, !
Der r. Facialis ist leicht kontrakturiert.
Keine Starung der Tast-, Schmerz- und Temperaturempfindung.
Stereognostischer Sinn ungestort.
Lagegefith]l desgleichen,
An den Beinen Varizen, infolgedessen leichte Odeme.
Keine trophischen Stirungen der Hant.
Pat, gibt an, viel zu schwitzen.
Vasomotorische Stérungen fehlen,
Blasen-, Mastdarm- und Genitalstorungen fehlen.
Finger-Nasenspitzenversuch ist beiderseits, namentlich bei geschlossenen Augen,
unsicher.
Beim Stehen mit geschlossenen Augen und Fifen Ieichtes Schwanken.
Auch der Enie-Hackenversuch ist beiderseits unsicher. Eine Differenz zwischen
v, unid L 15t nicht nachweisbar.
Ddie Gblichen Paradigmata werden vhne Anstolh und deutlich nachgesprochen.
Schwindel und Erbrechen fehlen.
Schmerzen im r. Arm.
Injektion: o6 Hydrargyr. salicylic.
5. Juli 1904. Von heute ab 1,5 Jodkali. '
12. Juli sgog. Zweite Injektion: 0,08 Hydrargyr. salicylic, 1
2g. Juli 1904. Von einer weitcren Injektion mull zunichst abgesehen werden,
da Pat, sich weigeet, eine soleche vornehmen zu Jassen. Ist ziemlich wiitend, Hat ge-
droht, dem Arzt einen Schemel an den Kopl 2u werfen, wenn er sie noch cinmal spritzen
wiirde.
1. August 1oo4. Von hedte ab 2,0 Jodkali, -
16, August 1904. Die Zuckungen sind geringer geworden, Pat, bekommt
seit heute 2,5 ¢ Jodkali, 4
26. August 1go4. Bis heute soz,5g Jodkali, .
Hat vor einigen Tagen den Arst angesprochen und ihn gefragt, ob ein Brief, den
sie geschriehen hatte, abgeschickt worden sei. Dabei fing siean, von ihrem Briutigam
zu sprechen, Der sei sehr dumm. Mehr als zooe Mark brauche sie doch night zum
Ankauf einer Restauration und die hiitte sie doch,
27. Angust 1gog. Verlangt heute einen Briefbogen, sie misse cinen Brief schreiben
95
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wegen ihrer Brauerei. Sie hitten (d. h. ihr Mann und sie) auBerhalb eine Brauerei,
die augenblicklich an ein Friulein verpachtet sei. Diese gedenken sie im Friihjahr
wieder selbst zu fbernehmen, Deshalb milsse sie schreiben, denn aber auch noch
wegen der Kinder.. Sie habe deren melirere und es witrden wohl noch welche kommen,
Sie flhle es. !
12. September 1gog.  Pat. hat bis heute inklusive 152 ¢ Jodkali bekommen,
Eine Besserung ist insofern eingetreten, als die choreatischen Bewegungen in der
- Ruhe diberhaupt kaum je auftreten, Auch wenn Pat. arbeitet, ist nicht
viel von denselben zu bemerken. Wird sie durch eine plitzliche Anrede
oder sonst irgendwie dberrascht oder erschreckt, so finden sich wver-
einzelte Zuckungen in den Extremititen und im Kopi. Doch sind die
Ausschlage nicht so grolB wie friher, die Zuckungen erfolgen auch nicht
s0 zahlreich.

Mit Jodkali wird zunichst ausgesetst,

14. September 1904, Pat. hat sich bereil erklirt, sich weitere Injektionen machen
zu lassen. Heute eine Spritze Hydrarg. salicylic. = o,1. ]

Nach der Injektion gibt Pat. folgendes an: Ihr sei anfgefalien, daB ihre {. Brust-
warze seit 4 Wochen stirker geworden sei. Bei ohjektiver Untersuchung wird die
Richtigkeit der Angabe bestitigt. (An der r. Mamilla fillt auBerdem eine Narbe, von
alter Mastitis herribrend, suf). Ferner fille auf, daf Pat. einen aufgetriebenen Leib
hat. Sie sagt, sie filhle darin gerade solche Bewegungen wie frithes, wenn sie in anderen
Umstiinden war,

22. September ryoy.  Injektion von o Hydrarg. salicylic.

3o. September 1904, Injektion von o1 Hydrarg. salicylic.

2. Oktober 1904, Choreatische Bewegungen im v, Arm und in den Beinen be-
stehen noch fort, wenn Pat, lebhafter wied.

Kleine Zeitungsabschnitte werden nur mangelhaft aufgefalt und wiedergegeben,
Aublert ohne Affekt ihre GroBenideen. Zuletzt unznginglich, will nicht soviel gefvagt
werden. :

Eniesehnenphinomen vorhanden,

Keine deatlichen Sprachstorungen.

z0. Dezember 1904,  Ruhig, unauffElliy, beschiftigt sich mit Stricken, bittet ab
und zu um Briefpapier und schreibt dann Briefe, die nicht abgeschickt werden kinnen.
_ 23. Februar 1go5. Pat. hat am 1, oberen Mahlzahn ein Geschwiir, I. Wange stark
geschwollen,  Wenn Pat, spricht, treten die friiheren choreatischen Bewegungen in
den Armen und Schultern wieder auf.

a1. Marz 1goz.  Glaubt nicht mit zum Vergniigen gehen 2o kinnen. Sagt, sie sel
doch 20 hoch schwanger, alle Leute sihen sie schon an.

g. Mai 1905, Glaubt sich in andéren Umstiinden von dem hiesigen Dr., F. Nennt
ihn manchmal treuer Schwelow. Schreibt Bricfe, die sich auf thre Niederkunft be-
zichen,

7. August 1005, Wie oben. :

10. Oktober 1905.  Psychisch unverindert. : |

1. Dezember 1g03. Auch korperlich unverndert,

3. Mirz rgof. Wic oben. Immer dieselben Ideen.

22, Mai 1906, Dr. F. sel ihr Brautigam, von ihm habe sie zwei Kinder, das alteste
sei 12 Jahre alt. Dr. F. sei doch friher beim Militiir gewesen, Jetzt walle er sie heiraten
und wolle mit ihr zusammen eine Brauerei in Picheledorf kaufen., Das Geld werde
sie, wohl geben milssen. Sie habe ja reiche Verwandte, dic es ihr borgen wiirden.

5. Soptember 1906, Zuckungen™estehen in gleicher Intensitat. Trotzdem arbeitet
sie fleiBig in der Schiilkiiche. :

7. November 1906, Schreibt wiederholt wegen des Restaurants,

15. Januar rgo7. HAlt an ihrem Gedanken fest, sich drauBen ein Restaurant zu
keaufen, ‘ ] ' ;
18
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Will sich zum Fenster hinausstinzen, falls sie nicht entlassen wiirde.
yod. Die choreatischen Zuckungen im ganzen nicht sehr
en aber deutlich stirker bei Erregungen, ja sogar beim e
den. Es verhilt sich mit dem Stottern halich.
‘schwachsinnige, bisweilen eigensinnize und boshafte, im ganzen
und fleiflige Person., 58 i _
mgrr. Sehr ausgepragte choreatisehe Zuckungen. Spricht
Herlei unverstindliches Zeug hin, Sehilte friher Kartoffeln,
ihrer Koordinationsstérungen mit dem Messer die unglauh-
gungen um die Kartoffel herum. Tlat sich dabei in den Finger ge-
b zum Kartoffelschilen nicht mehr zugelassen. Unsauber in ihrer
Wascht sich jedoch allein, ' '
ber 1gr3.  Taglich Erbrechen {choreatische Bavehzackungen).
ch mit Pat, beschiftigt, werden die Zuckungen stirker.
tindlich und zusammenhanglos vor sich hin,
1914. Gegen das Erbrechen tighich o Tropfen Marphium, Langsame
ens,
che Untersuchung ist nicht méglich.
Erbrechen Bt aul zweimal ro Tropfen Tinet. opii nach. Be-

=

[
he Untersuchung unméglich.

Augenhintergrund von nermaler Fiilling, Papillengrenzen deutlich.
nfingt zu sprechen, sind die ersten Worte verstindlich, dann
Zuckungen zu und man versteht nichts mehr.

I tiglich 10 Tropfen Morphium werden die Wirgebewegungen sel-
st Niihrklystier von Erfolg. Gewichtsamahme 1 kg.

1 Pat. ist augenblicklich weder somatisch 2u untersuchen noch
3 1. Ihre Sprache sind abgerissene, hervorgewiirgte
denen klug zu werden schlechterdings unmdglich ist. Sie
rnd im Zimmer auf und ab, staBt an Stihle, Betten usw. an,
rme, biegt und neigt sich, i ;

~augenblicklich nicht = prifen.

r 1915, Pat. erhalt gegen shr Erbrechen vor der Mahlzeit 6 Tropfen

1915 Licgtdavernd im Bett, hatstarke choreatische Zu ckungen
rpermuskulatur, Kann infolge der Zuokungen nicht allein essen,

en. Bekommt nur flissige und brefartige Nahrung, Die Nahrungs-

- sehr langsam vonstatten, da auch in der Zunge choreatische

[Infolgedessen ist auch dié.ﬁ-;hch'g ganz unverstindlich.
& Erbrechen.

6. Hat in letater Zeit an Gewicht abgenommen . Status somaticus

unverandert.

17, Istin letzter Zeit sehr elend geweorden, wiegt nur noch 36,0 ke,

- mit Kot and Urin, daher ins Holewollhett, i) f

i 1917, Morgens to,15 Uhr Exitus letalis an Herzechwiiche,

e lang krank. Das Leiden begann mit dem Aufireton —
it idfen, als dic Pat. 34 Jahre alt war. Der-
- Inhaltes lieflen sich wenigstens die ersten 7 Jahre
nnestiuschungen festgestellt wurden,  Sie wird am

ziemlich schwachsmnig” bezeichnet,  Ein Jahe nach
i Newralogie, Bl 3 Ergh3. ] a7
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Krankheitsbeginn sollen fir cimge Zeit Krampfenfille ohne vollstindigen

- Bewulitscinsvetlust aufgetreten sein. Nach zwei weiteren Jahren Auftreten cho-
reatischer Zuckungen. Diese befielen zunichst die Arme, die Schultern und
den Kopf. Pat. konnte diese Zuckungen zunichst willkirlich eine Zeitlang
unterdricken. Dieselben nalmen beim Sprechen zu. Sie ergiiffen auch bald dis
Beine und die Bauchmuskulatur,  Auch wurden schon nach wenigen Monaten
Zuckungen der Bulbi konstatiert. Grobe Kraft, Motilitit und Muskeltonus
waren ungestort. Die Sehnenphinomene waren gesteigert, ohne einen patho-
logischen Grad zu erreichen. Nach Quecksilber- und Jodkalibehandlung vor-
iibergehend Abnahme der Zuckungen. Sie treten jetzt nur noch bei plitalicher
Anrede oder Erschrecktwerden auf, B Jahre nach Krankheitsbeginn auch cho-
reatisches Stottern festgestellt. 11 Jehre nach Krankheitsbeginn so ausgeprigte
choreatische Bewegungen, dafi Pat. arbeitsunfiihig und ihre Sprache ziemlich
unverstiindlich geworden ist, Vom 13. Jahre des Leidens an so starke chorea-
tische Bauchzuckungen, daf sic tiglich zu Erbrechen ftthren. Bei Beschiiftipung
mit der Pat. nehmen die Zuckungen zu. Im 15. Jahre der Erkrankung voll-
stiindig unverstiindliche Sprache. Verdrehungen des ganzen Kirpers, Muf fortan
gefittere werden, Tod an Herzschwiche, Lues nicht mit Sicherheit nach-
gewiesen. Eine erbliche choreatische Belastung unbekannt.

B. Anatomische Untersuchung.

a) Makroskopischer Befund,

‘Das in allen Dimensionen kleine Gehimn bot duBerlich keine herdartige Erkrankung
dar.  Auf einem Frontalschnitt macht sich ein sehr starker Hydrocephalus internus
bhemerkhar.,

b) Mikroskopischer Befund.

a) Befunde an herausgeschnittenen Stiicken.

1. Cortex.

Tatf. 33, Fig. 1 bringt einen Schnitt ans der Beinregion der Area gigantepyramidalis,
Derselbe lift eine betriichtliche Verschmalerung der Rinde erkennen, ohne dal die fiir
diese Gegend charakteristische Schichtung verloren gegangen ist. 7, 17 und der fufere
Hauptteil von I17 zeigen eine maBige Vermehrung der Neuroglinkerne, Das im normalen
Schnitt der Taf. 6, Fig. 1 mit Far bezeichnete Gebiet und der unmittelbar anstolende
Abschnitt von J17 sind durch einen weitgehenden Schwund ibrer normalen Ganglien-
zellen und das direkt bandformige Auftreten von Neurogliakernen charakterisiert,
Dus =0 entstehende Band ist in der Figur mit # bezeichnet, Die Riesenpyramiden in Fy
sind auffallend klein, Auch Fy Higt wit dic weiter nach innen gelegenen Rinden-
partien eine pathologische Vermehrung der Neuropliakerne,

Taf. 33, Fig. 2 gibt die Area 38 0. Vogts wieder. Auch hier begegnen wir in bezug
auf die Vermehrung der Neuroglinkerne &hnlichen Verhaltnissen wie in der voriger
Figur. An der Grenze zwischen 11T und ¥ hat sich unter weitgehendem Zugrendegehen
der im normalen Schnitt an dieser Stelle befindlichen Ganglienzellen direkt ein aus
besonders zahlreichen Neurogliakernen bestehendes Band gebildet (x). i
. Tak 83, Fig. 8 bringt einen Ausschnitt aus O. Vogts Avea 68 (kaudaler Lippe des
Sulcus centralis). Neben zweifelloser Verschmilerung zeigt sich auch hier in den Schichten
TI—I¥ eine deutliche Zunahme der Newrogliakerne, Daz gilt insbesondere von IF,

Tal. 33, Fig. 4 ist O.Vogts Area 70 (oralem Teil der Kuppe des Gyrus centralis
posterior) entnommen, Auch hier ist die Rinde deutlich verschmilert, zeigen die grofen
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mnirgends dic normale (irﬁﬁ-e und ist eine nl],gr_mamg Zunahme der
- wvorhdnden, die inshesondere in IV stitker hervortritt.

tonischen Befunden hat Bielschows ky ecing Reihe histologischer

m zopale ist stark verdichtet. Um die hier vorhandenen Gliakerne
ande und farblose Héfe gelegen. An den Ganglienzellen der Rinde
auf, dafl die Diffcrenzierung der plasmatischen Bestandteile des
schwich hervortritt.  Auch an’den grofien Ganglienzelltypen, ins-
Ricsenpytamiden, sind die Nissl- Kﬁrpnrrchzn von der gleichmiBig
plaamtlsdmn Grundsubstanz kaum trennbar.  Auch die Zelllerne
ff im allgemeinen stark akzeptiert und heben sich vom Zellkirper
b, Viele Pyramidenzellen der 777, Schicht sind dabei geschrumpft und
eine korkzieherartige Schlingelung der Gipleldendriten. Andere Zell-
eine grobwabige Zerkliftung ihrer Zellkérper und Dendriten auf.
und wabig verinderten Zellen sind die Trabantzellen hiufig ver-
Randzone des Zelleibs eingestanat. Die Glinkerne haben hinfig einen
Substanz, welcher von feinen Kornehen mit gelblich-griiner Eigen-
Auch die Adventiazellen der Gefiille sind in reichlichem Male von
zibhtupmdulrt!n dhnlicher Beschaffenheit erfille.”

2. Stnatum und Umnpgebung,
Pig. b zeigt gegenuber den normalen Verhiltnissen fTaJ 1, Fig. 2} im

i eine starke Gliose und ein betrichtliches Anemnndeigerh kt-
gut erhaltenen Ganglienzellen.

Es letirt ein Vergleich mit T4E. 32, Fig. 3, daBl in dem vorliegenden
LT wesentlich geringer von der Gliose befallen ist,  Die gut
enzellen sind aber auch hier entsprechend der Schrum plung des
naher ancinander geriickt,

bringt einen kleinen Ausschnitt aus dem Nuclews substantiae in-
er Norm (Taf. 2, Fig. 3) weicht diese Abhildung hachstens dumh
Zunahme der Ntu:ugh&kcrne ah.

1 zeigt im Caudafum (Ne) cine hetrichtliche Gliose, einen fast voll-
und der kleinen Ganglienzellen und auch nur ein sehr gering-
in der griifieren.

;Eze:lgt im Prtamen (Puf) gegeniiher Taf, 32, Fig. 1 eine noch weitere
. Infolge der noch stirkeren Schrumpfung sind die erhalten
Gﬂngllenzrllen — genan =0 wie die Fazerbindel — noch dichter
als in Taf 32, Fig. 1. Es sind aber offenbar etwas mehr kleine
ten als in dem Taf. 32, Fig. 1 abgebildeten Fall,

ischen  Feststellungen am  Stfwtum und Pallrdum  erainzte
reh iﬁ}gem']en histalogischen Befund:

sd Stréatum sind von hellen Hofen umgeben. In den Hafen selbst
nete feine Plasmabilkehen — die Reste der dazu gehérigen
Hier und da finden sich Exemplare von amébotder Glia mit
celmilig gestalietem Plasmalkérper. Wie in der Hirnrinde
iazellen vielfach pigmentihnliche Abbauprodukte nachweisbar.
Gelfiapparates ist noch zu bemerken, dal alle Gefife des Striatum
stark erweitert und prall gefillt sind. Hier und da finden sich frische
Einzelne Arterien dieser Region haben eine stark verdickte
- Am stirksten betroffen ist die Media, welche in ein glasig
Lol wrw’ands'lt ist. In die verdnderten Wandi:e:lle sind hiufig
toff stark akzeptierende Niederschlige a,hgflagen {(hyaline
iver Petrifikation).”
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ol 3. Riickenmark.

Bielschowsky stellte eine ungewdhnliche Schmiichtigheit des ganzen Rilcken-
marks fest. ,.Die Durchmesser entsprechen nicht den MaBen eines erwachsenen Men-
schen. Feinere histologische Veriinderungen sind aber nirgends nachweisbar. (Keon-
genitale Mikromyelie)"

f) Befunde an der Markfaserserie.

Taf. 35, Pig. 1 gibt den oralsten Teil des Striatum der rechten Hemisphire wieder,
Wir erkennen in der Abbildung die starke Schrumpfung des Striatum, die fiir die
Schrumpfung von Ne charakteristische Abplattung seiner in den Ventrikel hinein-
ragenden Oberfliche, in dem erhaltenen Striatume das uns als Efat fibreux bekannte
Fusammengeriicktsein der Markfasern und .einen betrlichtlichen Hydrocephalus
intérnus.

Taf, 85, Fig. 2 weist den gleichen Befund auf, Welche betriichtliche Schrumpfung
das Striafum zeigt, lehrt ein Vergleich mit Taf, 11, Fig; 6! Dem Striatum gegeniiber
izt das Pallidum sehr viel weniger verkleinert.

Taf. 35, Fig. 3 bringt bei zsfacher VergraBerung den dorsalen Teil des linken
Pallidum externum cmes etwas kaudaler gelegenen Schnittes. Zur Wiirdigung der Ab-
bildung mub man diese Figur mit den Figg, 10 und 11 der Tal. 5 der Erganzungshefte
des 1R, Bandes dieses Journals vergleichen. In der betreffenden Fig. 11 verlaufen
sehr zahlreiche diinnfaserige Faserbiindel in lateral-medialer Richtung im normalen
Pallidum externum (Ge). Daneben schen wir zahlreiche dicke Fasern, vornehmlich
in dorso-lateraler Richtung. Sie sind im mittleren Teil des Pallidum externum dorsal-
wiirts bis zu der Bezeichnung ,,Ge® in groBerer Zahl vorhanden, In Taf. 5, Fig. 10,
welche von dem Fall Wiemer-Tochter (Etat marbré) stammt, liegt eine starke Schrump-
fung von Ge unter gleichzeitiger betrfchtlicher Abnahmie der das Pallidum in lateral-
medialer Richtung durchlavfenden Faserbiindel vor. Céeile Vogt lat schon hei
der damaligen Beschreibung dieser Figur darauf hingewiesen, dab es sich hier um eine
sekundéire Degeneration von Fasern handelt, die zwischen dem Striatum und dem
Pallidum verlaufen, und daB speziell die dorsal von der Beseichnung ,,Ge” gelegene
Faserung zum Cawdatum in Beziehung steht. In unserer jetzigen Figur sehen wir
diese stris-pallidiren Fasern ganz und gar muriicktreten, Dagegen ist das stark ge-
schrumpfte Pallidum externum ausgefilllt von den dickeren Fazern und zwar zeigen
diese — wie schon bei der vorliegenden VergroBerung evkennbar ist — gegzeniiber den
beiden, eben aus dem 18, Bande dieses Journals zitierten Abbildungen eine ohne weiteres
als ancrmal zu bezeichnende Verdickung ihrer Markscheiden, In dem kleinen, noch
mit abgebildeten Teil vomn Patamen tritt der Etat fibreux fleckweise besonders
intensiv auf.

Taf. 35, Fig, 4 stammt von der linken Hemisphiire eines weiter kaudal gelegenen
Schnittes. Wirsehen in diesem ziemlich lange exponitrien Schnitt die starke Schrump-
fung des Striatum, Man vergleiche zur Abschiitzung dieser Schrumpfung die Fig. 7
der Taf. 3 der Erginzungshefte des 18, Bandes dieses Journals! Das Pollidum 1801
seine Unterabteilungen ebensogut wie seine Ansa lenticularis erkennen, zeigt aber
gegeniiber normalen Verhiltnissen — wie die genanate Fig. 7 deutlich lehrt — eine
betrichtliche Verkleinerung, Auberdem existiert auch hier ein starker Hydro-
cephalus internus. 3

Tat, 35, Fig. § gibt N¢ desselben Schnittes bei geringerer Expositionsdauer wieder.
Man erkennt dann deutlich in ihm den Etat fibreux.

Tat, 85, Fig. 8 bringt von derselben Figur bei der gleichen geringen Expositions-
daver das Putamen. Man ersieht aus dieser Abbildung deutlich den Etat fibreus,
Und zwar zeigt es sich, dafl er — wie wir schon bei der Beschreibung der Fig. 3 hervor-
gehoben haben — hier nicht in der Form cines gleichmiBigen Zusammenriickens der
erhalten geblicbenen Markiasern awftritt, sondern daB er herdférmig besonders
starke Faseransammlungen bildet.

100
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Tat. 35, Fig. 7 1aBt dic Forelschen Bindel H* und H erkennen. \Wenn man auch
die allgemeine Kleinheit des Gehirns in Betracht zicht, so kann doch eine spezielle
Schmichtigkeit der beiden Biindel nicht geleugnet werden. ;

Taf. 35, Fig. 8 stammt von einem etwas kandaleren Schnitte der rechten Hemnisphire
und zwar aus jener Gegend, wo das Corpus Luyst soeben begonnen hat. DHe betricht-
liche Atrophie des Striatum geht gut aus einem Vergleich mit Fig. 13 der Taf. 6
der Erganzimgshefte des Bandes 18 dieses Journals hervor. Auch ein Blick auf die
linke Milfte der Fig. 3 der Taf. 23 dieser Arbeit DBt die Schrumptung deutlich er-
kennen.  Ein entsprechender Vergleich zeigt dabei, daB die Schrumpfung anch das
Pallidum betrifit, aber doch in deutlich geringerem Male, was namentlich aus
der Verschiebung der Breitendurchmesser swisehen Putaneen und  Pallidum
in Taf. 35, Fig. § gegeniiber den beiden genannten, normale Verhiltnisse darbietenden
Figuren hervorgeht. Man sicht ferner einen deutlichen Hydrocephalus internus,
im Vergleich au Fig. 13 der Taf. 6 der Ergiinzungshefte des 18, Bandes dieses Journals
ein verschmilertes Corpus ealfosuns und einen in seiner Gesamtheil etwas kleineren
Thalanss, Zieht man auch diese allzemeine Kleinheit in Betracht, so mull man den
Anfangsteil des Corpus Luysi doch noch als speziell verkleinert bezeichnen.

Tat, 35, Fiz, @ bringt von einem kaudaleren Schnitt der linken Hemisphire noch
einmal das Corpus Luysi. Verglichen mit den bei Beschreibung der vorigen Figur heran-
gezogenen normalen Bildern mull es als speziell gegentiber geiner Umgebung ver-
Keinert angesehen werden.

Das Cerebellum, die Brachia conjunciiva, die Pyramiden und die wmleren Oliven
zeigen keine speziellen Vernderungen.

¢) Zusammeniassung des anatomischen Befundes.

Abgesehen von einer kongenitalen Mikromyelie haben wir es mit einer
weitgehenden, Farenchymzerfall und Gliose fihrenden Erkrankung
 tun.

Dieser KrankheitsprozeB hat in intensiveter Weise das Striatum er-
griffen. Er hat dabei das Pallidum zweifellos in cinem fiber eine sekundire
‘Degeneration hinausgehenden Mafie in Mitleidenschaft gezogen. Dabei
geigen die Markscheiden der groben Fasern des Pallidum externum ein aufier-
gewohnliches Kaliber. CL ist zweifellos verkleinert. Auch A% und I sind etwas
reduziert,

Wichet dem Stristum ist der Corfex cevebri und in ihm ver allem die
[V, Schicht, bzw. in den sekundir sgranuliren Gebieten die Grenze swischen
111 und ¥ am schwersten betroffen.

€. Epikrise. }

Die Chorea bringen wir natiirlich such hier mit der Striatumetkrankung

in Bezichung. Die vorliegende sehr schwere pathologische Verdndetung des
Siriatum macht die sehr starke Choren der letsten Jolre verstindlich.

Die Partizipierung der oralen Teile des Striatuman dem schweren Krank-
heitsprozeB ist mit unserer Tendenz, dicses Gebiet zu den bulbiren Funlk-
tionen in Beziechung zu bringen, in vollem Einklang. -

Was die psychischien Stirungen anbelengt, so ist in den letzten Jehren
tin Schwachsinn und ein Benehmen der Kranken konstatiert worden, wie
g5 typisch fir die Huntingtonsche Chorea ist. Wir sind deshalb natiirich

geneigt, die von uns oben beschricbenen pathologischen Verdnderungen des
| 1al
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Cortex cerchri deswegen mit den genannten psyehischen Storungen in Be
ziehung zu bringen, weil wir denselben Befund in Freunds Fall 1. B. erhoben
haben und in den weiteren Fillen von Huntingtonscher Chores stets wicder
konstatieren werden. Ob die in den ersten Krankheitsjahren aufgetretenen
Griofienideen auch noch als Symptome dieses pathologischen Prozesses und
dementsprechend als cin gelegentliches Teilsymptom der Huntingtonschen
Chorea aufeufassen sind oder ob sich neben der tvpischen seelischen Er-
krankung der Huntingtonschen Charea noch cine aweite Psvehose abgespielt
hat, mochten wir unentschieden lassen.

15. Maass' Fall Poerseh (5 r5).

A Krankengeschichie,

Auguste P. — Geschiftsfran,

Geboren 12. August 1839, ;

Status am g, September 1god, also im Alter von 6g Jahren.

Eine Anamnese izt infolge des psychischen Zustandes des Kranken nicht zu erheben.

Auf die Frage: . Sind Sie krank?" antwortet gie: , Husten."

w3ind Sie sonst villig gesund 2 Ja
: »5ind Sie friher keank gewesen 7 | Niemals.'"

Sialus corparis:

Der Kdrper der Kranken befindet sich in davernder Bewegung, fortwihrend
wird der Kopf hin und her geworfen, der Mund getiffnet und wieder geschlossen, oft
wird der Unterkiefer auch seitwiirts verschoben, die Extremititen werden eben-
falls davernd bewegt. Diese Bewegungen erfolgen niemals mit der Langsamkeit
wurmférmiger athetoider Bewepungen, erinnern auch weder an das
Wackeln bei multipler Sklerose, noch an die Ataxie bei Tabes. Jede
der Bewepungen, einzeln [lir sich betrachtet, gleicht einer normalen
intendierten Bewegung, und nur durch die Hiufung und Zwecklosighkeit
der Bewegungen wird der krankhafte Charakter erkennbar, i

Die Sehnenphanomene sind an den Armen nicht mit Sicherheit auslisbar, Lihmung
der Arme besteht nicht. Einfache intendierte Bewegungen, wie z. B2, Mit dem Zeige-
finger die Offnung des Stethoskops beriihren® [ihrt Pat. auf Aufforderung oft prompt
und fehlerlos aus. Auch ist sie imstande, an ihrer Schirze auf dem Ricken die Rander
mr Schleife zu hinden.

An den Eeinen sind Knicphinomene und Achillesreflexe sicher vorhanden, aber
infolge der unwillkiitlichen Bewegungen ist dic Stirke der Reflexe nicht mit Sicherheit
zu brurtcilen. Hs besteht starke Plantarhyperisthesie. Beim Bestreichen der FuBsohle
erfolgt plantare Reflexbewegung der Zehen, Alle aktivew Bewegungen der unteren
Extremitiiten sind ausfithrhar.

Auf Nadelstiche erfolgt an beiden Beinen prompte Reaktion; penauve Gefihls-
priffung ist infolge des psychischen Zustandes nicht ausfhrbar.

Der Knie-Hackenversuch gelingt, aher withrend der Bewegung und auch nachdem
der FuB das Knie erreicht hat, sieht man davernd umwillkiitliche Bewegungen in
beiden Beinen. !

Bauchreflex ist beiderseits nicht auslishar, vielleicht infolge Spannung der Bauch-
decken,

Facialis, Hypoglossus sind frei, ehenso Augenbewegungen.  Pupillarreaktion ist
infolge Widerstandes der Pat. nicht = beurteilen,

Schlucken ist ungestiirt,

Spracke:

Die Artikulation aller einzeinen Loute gelingt; bei susammenhangendem Sprechen
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Das Diktatschreiben einzelner Worte gelingt, wenn auch mit ortho-
fern. - .

fumg: ) P A, -

keit ist grob gestort. Pat, ist bei mehrfacher Priffung nicht imstande,
- vorgesprochene Zuhlen nachausprechen; duch bei finf Zahlen macht
hslungen ; erst wier Zahlen werden richlig nachgesprochen.

Frage: ,Welches Jahr ist jetzt ' sugt sie: ,,Kann nicht antworten.” Den
sie richtig angeben, den Wochentag aber nicht,

nen des Kaisers weill sie, kann aber nicht sagen, wo er wohnt.

m Unterschiede zwischen Baum und Strauch gefragt, sagt sie: Am Baum
Striiucher hiingen.”

gwischen Treppe und Leiter? - Treppe geht man raul. Leiter hiingt
mehr Stufen.” '

tig gerechnet, chenso 7418 sowie 19—6. Aul die Frage 25—14
ich nicht. 5% 8 rechnet sie 45. Auf die Frage 7:xg sagt sie: ;7 x 10

die Diagnose der Huntingtonschen Chorea mit erheblicher Demenz

April 1910, L _
ng im Zustande der Pat. ist bis zum Tode nicht beobachtet !runiﬂu

ammenfassung der Krankengeschichte.

um eine im 71. Lebensjahr verstorbene Kranke, die in den
n eine sich auch auf die Kopfmuskulatur bezichende Chorea
-+ Demenz aufwies: Von einer Erblichkeit ist michts bekannt.

c) Zus

B, Amatomischer Befund
a) Makroskopische Untersuchung.

g schen von seiner Kleinheit keine besonderen duBerlichen
deutlicher Hydrocephalus internus

b} Mikroskopische Untersuchung,

an Nissl-Priparaten herausgeschnittener Rindenstiicke.
bringt einen Ausschnitt aus der Area gigantepyramidalis. Die
; git, verhiiltnismiBig Hﬁnﬁ'-_j{iei}mﬁymmidmml]err
ichnet. Diiese sind besonders zahlreich an der
davon zeigen sie die geringste, nach innen

i Arca 39 éntnommen. Auch hier begegnen wir den
de in der vorigen Figur, d. b, einer Verschmillerung der
n der Nervenzellen und danehen einer Vermehrung
geringsten in den guleren Rindenschichten. Sie tritt am

ichneten Grenzgebiet zwischen IIT und ¥ auf. Hier hat

- Ferfall von Ganglicsizellen stattgefunden, so dal die zahl-
Pieadal hich

tretenden Glakerne an dieser Stelle eine i t
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hilden. Die weiter nach innen gelegenen Schichten zeigen eine weniger starke Gliose;
sie ist aber immerhin deutlich ausgeprigter als in den Aullenschichten, :

Taf 38, Fig. 3 macht uns mit der Struktur des Feldes 68 O, Vogts bekannt
{hinterer Lippe des Sulcus centralis), Gegenuber dem in Fig. 6 dieser Tafe] abgebildeten
normalen Bilde fallt eine Verschmiilerung, ein Zusammenriicken der Ganglienzellen
und eine sehr hetriichtliche Zunahme der Gliakerne auf. Die letztere ist brsonders
zahlreich in IV, aber uuch ziemlich ausgeprigt in den Aufenschichten, wihrend sic
hier im Gegensatz zu den beiden ghen beschrichenen Figuren in den Innenschichten
weniger deutlich hervortriet, .

Taf. 36, Figg. 4 7 werden 5, 7316, beschrichen,

| Befunde an der Markiaserserie.

! Taf 28, Fig. 8. Der orale Teil des Strdatum ist in der in den letzten Falen be-
schriehenen Art geschrumpft und weist daher einen Etat fibreux auf, Speziell zeigt
auch hier die dem Ventrikel sugekehrte Seite des Candatum die typische Abflachung
und fuhrt damit zu der in dieser Frontalebene fiir die Chorea charakteristischen’ gerad-
linigen Begrenzung des erweiterten Seitenventrikels. Zum Vergleich mage speziell auf
die normale Figur 1= der Taf. gy der Erginmungsheite des 15, Bds, dieses Jonrnals
hingewiesen werden! Diabei sei noch daranf aufmerksam gemacht, dall die Copsule
euferna keine Verschmilerung erfabren hat, ihre Biindel aher sekundir, d. b, infolge
Schrumpfung von Striatumsubstane dichter aneinandergeriickt sind. - AuBerdem zeigt
das Striatwmn einen deutlichen Etat eriblé (vgl. unter ViLn.

Tal 28. Fig. 4 lehrt uns, wie auch in den kaudaleren Partien Ne und P e
schrumpft sind und es dabei speziell in den dorsaleren Gebieten von Put wu einem
ausgesprochenen Etat libreux gekommen ist. Tas Pallidum (Ge -+ G} zeigt anch eine
Hahenreduktion und ist zweifellos anormal markhaltig.  Die Volumenverinderung
ist aber im Vergleich a derjenigen des Striatum eine deutlich geringere. Man ver-
gleiche sur Wisrdiguny dieser Verhiiltnisse Taf. 3, Fig. 7 und Taf. 45, Fig. 18 der Er-
ginzungshelte des v8. Bds. dieses Journals! Die Faserung der Substantia snnominata.
speziell anch ihr dorsalster, sur dnse lewsicwlaris gehoriger Abschnitt zeigt  keine
Anomalien. Dasselbe gilt vom abgebildeten Teil des Thalamus. Tn den verschiedenen
Partien des Schnittes, speziell aber im Putamien und i Pallidum begegnen wir gleseh-
zeitig einem Etat criblé,

Tak 26, Fig. 7. Das Corpus Luysi (€F) ist susgesprochen markbaltig, aber gegen-
iher den normalen Verhilltnissen in seinem Hihendurchmesser um iiber ein Drittel
reduziert,

Taf. 26. Fig. 8 bringt aus ciner normalen Serie das Corpus Luysi (CL) in seinem
groften Hihendurchmesser. Wir begegnen ihm an derjenigen Stelle, wo die orolaterale
Markkapsel des Nucleus ruber (I Nv) getroffen ist.  Man erkennt in der Abbildung, wie
CL dorsal und ventral von einer schmalen Faserkapsel umgehen ist und wie der Faser
gehalt der Zona incerta (Z:) deutlich hinter demjenigen von OF zuriicksteht,

Zusammenfassung des anatomischen Befundes

Im kleinen Grofihirn zeigt die Rinde cine Verschmiilerung, ein Aneinander-
riicken der in ihrer absoluten Zahl verminderten Ganglicnzellen und eine in 11’
nder in den sekundir agranuliren Feldern an der Grenze von 7 und V be
sonders stark auftretende Glioge.

Das Striatum ist stark geschrumpft und zeigt einen deutlichen Erat fibreux,
Diese Schrumpfung hat zu einem Hydrocephalus internus gefithrt. Das Pallidum
ist auch noch ziemlich stark, das Corpus Luysi immerhin in falbarer Weise
verkleinert.  Lhie Capsula tnferna zeigt keine Faserverminderung,  Auferdem

weist das Ghirn und spericll Steinfum + FPallidum vinen Etat criblé auf.
104 i
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€. Epikrise. _

lelt sich um einen Fall, der ohne jede Anamnese erst im 69, Lebens-

suchung kam und dann neben einer Chorea einen Intellipenadciekt

auch seniler Natur sein konnte. Es bot aber neben dem Striatum
Cortex cinen Befund dar, wie er fiir die Huntingtonsche Krankheit
ist. Man vergleiche 2. B. die in Taf. 76, Fig. 1 abgebildete,
_gestaltete Area gigantopyramidalis einer senilen Demenz!  Der
iblé hat gegeniiber dem Etat fibreux nach der Krankengeschichte
klinisch gedufiert.

A

i 18. Thomallas Fall Anna D. (47 23)

Ar ]
s handelt sich um eine 48 Jahre alte Patientin. Neben ciner Charakter-
erung und Intelligenzstérungen zeigte sie eine typische Chorea bei ent-
erblicher Belastung. Die Einzelheiten der Krankengeschichte und
atomischen Befundes werden spiter zusammen mit Thomalla ver-
ht werden. Wir wollen nur auf einige Rindenbefunde des kleinen Grofi-
hinweisen,
af. 36, Fig. 4. s handelt sich um die Adrea giganiopyramidalis, Sie ist zweilel-
die Norm verschmilert. Thre Riesenpyramidenzellen sind klein, Ein besonderer
Nervenzellen macht sich im innersten Teil von TIT und in Far bemerkbar.
I auch die Gliakerne am stirksten vermehrt. Es cxistiert hier divekt ein von
nen gebildetes Band.  Eine weniger ausgesprochene Gliose befindet sich weiter
icn, eine noch geringere weiter nach auBen,
36, Fig. 6. Die Arca 89 0. Vogts (kaudale Lippe des Suleus centralis) zeigt
in den hisherigen Fillen von Huntingtonscher Chorea festgestelten
en von den in Taf 36, Fig. 6 abgebildeten normalen Veelidiltnissen. Die
verschmilert. Die grollen Pyramidenzellen sind anormal klein, Vor allem
e grofie Zahl von Gliakernen auf. Dicselben sind in IF besonders zahlreich.
, Fig. 8 bringt dieselbe Ares vom einem normalen Frwachsenen. Man er-
sehr gut alle diejenigen Merkmale wieder, welche wir neben den schon von
Autoren, vor allem Brodmann, festgestellten, zum ersten Male in diesem
5. gob beschriehen und 5. 305 in Textfig. 17 schematisch zur Darstellung
ben. Wir verweisen auf dicse Beschreibung, Gegeniiber den Taf, 33 Fg 3
. Figg. 3 und 5 abgebildeten pathologischen Verinderungen dieser Arca
en wir in der pegenwiirtigen Figur eine groflere Breite, eine geringere
t der Ganglienzellen, eine deutlichere Ausprigung der grofien Pyramiden-
I1* und eine viel geringere Zahl von Neuragliakernen, insbesondere in der
it. Vergleicht man speziell diese mit derjenigen der vorigen Figur, so er-
deutlich, wie die IT' der Fig. 6 zwar von kleinen, aber eine dreieckige
n Bestandteilen, also echten Kérnern, gebildet wird, wiihrend dic f7
einere undliche Neurogliakerne vormehmlich aufweist, Der Ungeibte
die Abbildungen mit der Lupe! .

17. Thomallas Fall Paul B. (f 20)
delt sich um’ einen 10 jihrigen Paticnten aus emer an Huntigtan-
ea leidenden Familie, der drei Monate nach Beginn der Erkrankung
inde ging. Der Kranke zeigte in der ersten Periode cinen an das
Delirium acutum' erinnernden Erregungszustand, in der zweiten
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Phase einen | Stupor”. Die genauere Krankengeschichte und der gesamte ana-
tomische Befund werden spiiter zusammen mit Thomalla verdifentlicht werden,

Tal. 36, Fig. 7 ist der drea gigamtopyramidalis des riemlich grofen, d, h. wohl
infolge der erst kurzen Krankheitsdaver moch nicht geschrumpften GroBhirns ent-
nommen. Man beobachtet auch hier cine Verschmélerung der Rinde, eine anormale
Dichtighkeit der Nervenzellen, cinen besonderen Untergang derselben in Var, cine hier
am stirksten, weiter nach innen weniger und nach aufien noch geringer ausgepriigte
Gliose. Ilagegen sind die Riesenpyramiden in dem abgebildeten Schnitt von normaler
Gribe.

Zusammenfassung.

Wir haben hier Fille zusammengestellt, die anatomisch folgenden gempein.
samen Befund darboten:

Starke Schrumpfung des Striatum, beruhend auf einem Untergang
der meisten Ganglienzellen unter gleichecitiger so starker Ersatawucherung
der Gliazellen, dal sie an Intensitit diejenige der vorigen Gruppe zu bertreffen
scheint. Infolge Erhaltenbleibens der groben Markfasern des Striatum einen durch
Zusammenriicken derselben entstandenen Etat fibreux. Konsekutiven
Hydrocephalus internus, in den oralen Partien mit typischen gradlinigen
Winden.

Eine weniger intensive Verkleinerung des Pallidiom mit glechzeitiper Gliose.

Eine Volumenabnahme des Corpres Luysi,

Ein kleines GroBhirn mit schmaler, nervenzelldichter Rinde und besonders
in der Gegend der embryonalen I auftretender Glinse.

Verkleinerung des iibrigen Zentralnervensystems, teilweise mit zleich-
zeitiger Gliose,

Alle Falle zeigten klinisch neben einer ausgesprochenen Chorea psychische
Starungen.

Von den fiinf Fillen waren drei sicher gleichsmnig belastet.

In der geschilderten pathologischen Veriinderung des Striatwm und des
Cortex schen wir den fiir die Diagnose der Hunti ngtonschen Chorea notwendigen
pathologisch-anatomischen Befund. Die Vererbung scheint uns fiir das Krank
heitsbild nicht unbedingte Voraussetzung zu sein,

c) Etat fibvewr als Folge des progressiven paralytischen Prozesses
i Striatim. :

18. Liepmanns Fall Karl R. [/} 25).

A Krankengeschichie,

Geboren am 11, Oktober 1875, Ledig. Hausdiener,

1. Krankenhausbehandlung im Sanatorium  Beelitz vom 1o, April 1g9og bis
15. Mai 1geg.

Anammese: Keine erbliche Belastung. Keine Geschlechtskrankheiten.  MaBiger
AlkoholgenuB. War Soldat; bekam dabei Gelenkrhenmatismus, Seit der Zeit ofter
Rickfille und Atembeklemmung ; zuweilen Herzklopfen. In den letzten Tagen grofe
Mattigkeit, Gedachtnisschwiiche, schlechten Schlaf, Kopfschwindel. August rgof
plitzlich Lihmung im rechten FuB, Im letzten Halbjahr in der hydrotherapeutischen
Anstalt Ziegelstr. laut Ausweis wegen Gelenkrheumatismus, Herzklopfens und Chorea
erfolglos behandelt.

Tof

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 104 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=104

F o b i
i . . ¥

4

| ZUR LEHRE DER ERKRANKUNGEN DES STRIAREN SYSTEMS. 733

und Muskulatur kriftig. MittelmiiBiger Erndhrungszustand. Blasse-
 Korpergewicht ca. 75 kg.

pathologischen Befund, .

tein, Grenze normal, Titigkeit leicht arythmisch.

‘ohne pathologischen Befund, 3

der GliedmaBen fullerlich nicht veriindert. In den* Kniegelenken

T
V=4

kel im Umfang Y, em geringer als der 1., Seine Muskelkraft herab-

ird der r. Full mehr gehoben, Beugen des Fufles geschieht ohne
ung 7). :
und Berlihrungsemplindungen normal. Am r. Unterschenkel wird Kiilte
i1 schwiicher als am [ empiunden. F
en. :
ocken beim Sprechen.
toBartige Bewepungen im ganzen Kérper.
und Harvermogen., \ | ;
" Die Beschwerden sind noch dieselben.  Seit den letsten Wochen
chwertes Urinlassen. : y
gog. Keine wesentliche Besserung. Der Mund steht etwas schaef. Leichte
. Bewegungen in der ». Hand, deutliche Lihmung des Peroneus
Auflerdem klagt Pat. iiber Geddchtinisschwiche. Zeigt hésitierende
rerung der Patellarreflexe.
Pat. wird als unheilbar entlassen.

Aufnahme im Krankenhaus Moobit. ;
Polyarthritis theumatica. Dementia paralytica?
n newem heftige Schmerzen in den FuB- und Kniegelenken.
Mittelgrofier, gut erndhrter Mann.

ziemlich Gberlagert, 2. Aortenfon millig akzentuiert.

hinten zwei Finger breit gedimpft.

tus #hgeschwicht.

und Fufigelenke geschwollen,

‘Abgeschwachtes Atmen, kleinblasige Rasselgeriusche.

Kann nicht Urin lassen, wird katheterisiert.

upille weiter als die r.; beide reagieren hichst trige.

men gesteigert. e _
t, sehr unruhig, glaubt verfolgt zu werden,
nicht vorhanden. ;

. Kann 5 Zahlen nicht nachsprechen.

i . Storungen unverdndert nachwessbar.
1 igt gewmermaﬁen verwaschen, murmelnd.

ringe Gelenkschmerzen, :

107

Zur Lehre der Erkrankungen des striaten Systems - page 105 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=105

734 C. UND 0. VOGT, Ftial L Frs sty

Nach Dalldorf verlegi.

25, Miicrz 1970,

Stadus:

Gestern Abend in rubigem Zustand eingeliefert, Temp, 37,29,

Kein Alkoholgeruch.

Bei der Morgenvisite ruhig, geordnet, Gber Ort und seine Person orientiert. Glauht,
es sei 1971 (or habe solange Fieber gehabt),

L. Pupille weiter als die »..

Lichtreaktion beiderseits schwach, Konvergenzreaktion briderseits gut.

Paradigmen werden ziemlich gut nach gesprochen, nur ab und zu leichte Un-
deutlichkeit (,,Brigarde®),

Am Kreuzbein handtellergroBer Decubitus,

Unrein mit Urin.

Untere Extremitdten paretisch,

Kniesehnenphiinomen beiderseits vorhanden,

Sprache nicht deutlich gestért,

Pat. gibt sinngemiife und geordnete Auskunft,

Monate slickwirts werden richtig angegeben.

Fir Dementia paralytica bestehen Lkeine sicheren Zeichen: nur eine
gewisse Oberilichlichkeit in der Beurteilung seiner Person ist verdichtig,

Fieber.

2g. Mirz 1910, Sauber, tubig und geordnet in seinem Verhalten. Nimmt selb-
standig Nahiung zu sich.

31. Marz 191c. Awisanamnese: Vater st plitzlich an Apoplexie gestorben. Mutter
angeblich gesund. Zwei Geschwister sind klein gestorben, fiinf lebende sollen gestund
sein. In der Familie soll auler Pat. niemand nervenleidend sein.

Pat. besuchte in seinem Heimatsort die Dorfschule, hat nicht besonders gut gelernt.

Psychischer Befund :

Pat. gibt seinen Numen, Alter, Geburtsort und -jahr sowie heutiges Datum
richtiz an. y

Auf die Frage, weswegen er hier sei, antwortet Pat.: , Ja, Herr Doktor, ich habe
verschiedenes gehdrt, ich soll schon so langsam gesprochen haben, aber ich habe vop
jeher langsam gesprochen. Ieh war demals sehr sehwer krank, hatte hohes Fieher®,

Nach zweimaligem Vorsprechen spricht er {finf- und sechestellize Zahlen nach.

Zeigt sciner Bildung entsprechende gengraphische und historische Kenntnisse,

Kopfrechnen miiBig (vielleicht nur auf ungenfizender Schulbildeng beruhend).

Unterschied zwischen Bawm und Strauch und awischen FluB und Teick wird tichtig
angegeben.

Spracke: Artikuliert gut, keine Mithewegungen dabei.

Korperficher Befund: |

MittelgroBer Mann von krdftigem Kérperbau und gutem Ernéhrungszustand,
Temperatur abends unbedeutende Steigerung.

Haut weiB, elastisch. Querverlaufende Narbe an der Stim, oberhalb des r, Auges,
herriifhrend von einer Verletzung vor acht Jahren. Am Riicken eimge Aknepusteln
und cin kinderhandtellergrofler Decubitus,

An den Gelenken keine Schwellungen mehr nachweishar,

Klagen @iber Schmerzen im », Kniegelenk und beiden Fubgelenken.

Zunge belegt.

Rachenorgane geritet, i

Lungen: Thorax gut gewdlbt. R. Grenze etwas hiher als die £.. Im {ibrigen Schall
therall voll, Atemgeriusche vesikulir, einige bronchitische Geriiusche,

Herz in normalen Grenzen, Tine rein.

Abdomen ohne pathologischen Befund.

Mundwinkel [ tiefer stehend als r..
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weiter als r, reagieren beide sehr wenig auf Lichteinfall.
rreaktion der Pupillen mormal.
Arme ohne pathologischen Befund.
t Riicksicht auf die Gelenkerkrankung nicht zu priifen.
finemene vorhanden, I anscheinend stirker als r..
10, Anhaltende Temperatur bis tiber 38
llung des L. Kniegelenks. Tanzen der Patella. "

zstiindlich 1 EBlaffel Mixt. antirheum.
1 Schwellung zuriickgegangen.  Subjektives Wohlbefinden. Kein
Urin sehr triibe, enthilt reichlich Leukozyten. Dreimal tiigl. 1 g Salol.
190, Puls leicht arythrm.v.ch Frequenz 1oe. Therapie: Inf, digit, drei-

1910, In voriger Nacht sehr unruhig und andavernd last, warf das Bett-
van sich,

1g7e. Keine Gelenkschmerzen mebr, Abends immer noch Temperatur
— Puls leicht schnellend, ca. voo. Herzgrenzen normal. Keine Neben-

15 hat Fortschritte gemacht.
il rgro. Abendlich leichte Temprratursteigerungen, Urin noch immer
¢ ursi und Salol stark getriibt. — Keine Gelenkschwellung und Schmerzen

gesetzt unsauber mit Urin.  Entschuldigt dies damit, er konne manchmal
icht finden, Gegen die Sache an sich vollig stumpf.

i 1gio, Ist jetzt vollkommen fieberfrei. Keine Schwellung und Schmerz-
der Gelenke mehr. Decubitus in guter Heilung begriffen.

a'ﬂ.erﬂ"ms noch immer sehr tritbe. Hatsich in letzter Zeit seltener verunreinigt.

s 'nnchmnug.s aus dem Bett anf,
rgre. Verhilt sich gane geordnet und wird mit etwas Hausarbeit be-

-J‘ﬁh 1gro. Hat zu keinerlel Elagen in letzter Zeit AnlaB pegeben.  Verhdlt
Hilit dem Pfleger etwas bei der Hausarbeit, bringt aber nicht viel fertig.
Gﬂn chis ausd:uck

reaktion L spurweise, r. aufgehoben.

nen jetzt schlechter als friher,

gust 1gro.  Verhiilt sich geordnet und hilft etwas bei der Haunsarheit mit.
bitus noch nicht ganz geheilt. — Driingt auf seine Entlassung. — Hat sich
r mit Urin verunreinigt.

mher rgro. Gibt an, dab er sich subjektiv wuh],fﬂhleund ms..hl.dnngand 5
ung. Haift, sich drauBen mit leichter Arbeit beschaftigen #u kinnen.
st fortgesetzt sauber und will auch keine subjektiven Beschwerden mehr
eren empfinden.

ne choreatischen Bewegungen in der r. Hand mehr. Im ». Fuligelenk
simtliche Bewegungen ebensogut wie im [, ausgefiihrt, — Keine Schwiiche
Memm — Gang ohne pathulomachau Befund.

Okto‘tier 1910, Weiter geordnet in seinem Verhalten. Hilit bei der Hausarbeit,
ber nichts Ordentliches fertig. —

er Unterhaltung zeigt er leichie motorische Untuhbe in seinen
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Sprachdefekt nur ganz leicht,
Schwerer Defekt beim Kopfrechnen.
Lichtreaktion der Pupillen aufgehoben,

14. November 1g10. Von heute ab nach Berlin in Pflege gegeben,

14, Dezember 1917 Aufnahme in der drrenanstalt Hersberge mit der DMagnose:
Paralyse,

15. Dezember rgyy, Liegtrubig im Bett, schlift ohne Schlafmittel, — Bisher sauber,

Gewicht: 58 kg, Temperatur 35.3% — Urin frei, J

Beginnender Decubitus, .

Pat. hat Fieber infolge einer ausgedehnten Phlegmone des L Unterarms, Odem
des Handriickens, -

Wird ins Untersuchungszimmer gefahren,

Gibt seine Personalicn richtig an.

Dauernde Unruhe der Muskulatur der Stirn, der Arme und Beine.

Keine Sprachstirung,

Rechnen kann er niche.

Reaktion der Pupillen auf Lickt beiderseits erloschen, auf Konvergenz erhalten,

Facialis und Zunge symmetrisch innerviert.

Vorgestreckie Zunge zittert,

Zittern der gespreizten Hiinde,

Kniesehnenphiinomen beiderseits gesteigert,

Brustorgane ohne pathologischen Befund .

IHagnose: Dementia paralyticap?

17. Dezember 1g17.  Starke choreadlhnliche Unrube der Gesichts-
muskulatur, der Arme und Beine, ganz besonders r. Auch Zunge beteiligr.

Macht kindlichen Eindruclk, zutraulich, artig und zufrieden. Gedankenlos, Diag
Zucken der Gesichtsmuskulatur merkt er gar nicht.

Psychisch nicht wie ejn Paralytiker, mehr wie win angeborener
Schwachsinniger oder wie ein Huntington.

Aber Pupillenreaktion agf Licht erloschen.

Rechnet 2 % 17, 849 und 21—3 nichtig,

4. Januar 1918, Eiweill im Urin.

6. Februar 1918, Dayernd rubag im Bett. Choreatische Bewegungen. Hilt
sich noch leidlich sauber, Zejtweise Urinretention. LiBt dann aher wieder von
selbst Urin. Die 8dematésen Schwellungen sind ganz zuriickgegangen,

Psychisch unveriindert,

13. Februear 1018, Heute fuBerst schwach, kollabiert, — Hatte die letzten Tage
Durchiall. Kein Schleim und Blut. Tannalbin,

14. Februar 1918, Heute frih 715 Ulr Exitus leralis,

Sekiionshericht, :

Allgemeinbelund: Auvsgedehnte Verwachsungen der Pleura an beiden Lungen,
desgl. des Herzens mit dem Zwerchiell, Herz vergrifert, von mittlerer Festigkeit.
Klappen ohne pathelogischen Befund, desgl. die. Lungen, Leber seark vergrafert,
dunkelrot.  Milz vergraBert, etwas matech. Nieren beide vergriflert. Auf der Aulen-
fliche und dem Durchschnitt zahlreiche kleine vitrige Herde (The.?). Nierenkapsel
schwer abzichbar.  Blase gefiillt, starkwandig, Keine Entziindungserscheinungen an
der Innenwand. :

Hirn-und Ritckenmarks befumnd: Pia zart und durchscheinend. Nur an einigen
Stellen (Furchen) leicht getritht.  Arterien der Basis zart,  Keine Arterinsklerose der
Basalarterien,

Gehirngewichit: 1445 g,

Gehirn und Rickenmark werden in toto dem Neuro-Biologischen Institut dberlisfert,

110
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Zussmmenfassung der Krankengeschichte,

L sich um einen Kranken, der zehn Jahre hindurch zeit-
auernd an choreatischen Zuckungen gelitten hat. Die
latur war ebenso wie die der Extremitiiten betroffen.
- aber wenig gestort. Zwei Jehre nach Beginn dieser -
righeit der Lichtreaktion der Pupillen, zeitwellige
szustiinde, speziell nachts, und ein leichter Schwachsinn
dai) mzn an die Mpglichkeit einer beginnenden progressiven:
In jener Ze;lt wurde auch der | stumpfe Gesichtsausdruck®
gehoben. Aber noch drei Monate vor dem Tode wurde fest-
sychische "Jerhaften des Kranken nicht dasjenige
ikers, sondern das eines an Huntingtonscher Chorea Leiden-
angeboren Schwm:hammgen sei. Die Trigheit der Lichtreaktion
allmihlich in vollstandige Starre iber. Auflerdem litt Pat.
,mht Jahren zeitweise an Retentio urinae. Endlich zeigee Pat,
eines Gelenkrhenma tismus,

E. Anatomischer Befund.
a] Makroskopische Untersuchung.

igte nirgends auf der Oherfliche eine greifbare Anomalie, Ent-
Blim Hirngewicht sind die Grofhirnhemisphiiren nicht wie diejenigen
krank gewsesenen Fille von Huntingtonscher Chorea durch Klein-

b) Mikroskopische Untersuchung,

@) Befunde an herauspeschnittenen Stiicken,

! 1. Cortex.

1 bringt die inneren fiinf Schichten vom Culmen der drea gigawmto-
s der Beinregion.  Gegeniiber dem normalen Bilde (vgl. = B. Taf. 6,
3 Fehlen wirklich grober Ricsenpyramiden in Fy auf. AuBerdem ist 11
len wweifellos anormal zellarm, Ferner ditrften in ¥ und I die
eniiber der Norm vermehrt sein. Endlich sicht man schon bei dieser
Verdlcknng der GefaBwinde. Ein Vergleich mit Taf, 31, mg 1
zeigt, daB das architektonische Bild ein ganz anderes ist als in den
"n.gtunsr.hﬂn Chote,  Von einem Zellschwund nach aufien von P;.-
dieger Gegend durch ein Ne'umg]mbﬁ.ud kann nicht die Rede sein,
weiter nach innen gelegenen Schichten nicht annibernd die Neuro-
wie sie uns 2z B, in Taf. 33. Fig. 1 entgegentritt.
. 2 ist in derselhen Héhe dem im Sulcus centralis gelegensn Ab—
¢ Area grgantopyramidalis entnommen. In dieser Gegend ist normalerweise
Teil von III reicher an klnmlilge:u Elemmn als das das
Gebiet derselben Area. Dall es sich trotzdem nicht um das architek-
ler Huntingtonschen Chorea handelt, zeigt auch hier ein Vergleuch
1 und Taf, 33, Fig. 5. Denn erstens bIelht die Zahl der kleinen Ele-
dem Sulcws entnommenen Abbildung hinter derjenigen der eben ge-
en suriick, obgleich diese vom Culmen stammen, Dann sind aber
en Elemente xu einem gewissen Teil groberer Natur. Und endlich
stiirkerem Mafle von grifleren Pyramsdeue]]en durchsetzt, d, h, es
hﬂmhmden herangezogenen Figuren der Huntingtonschen Chores —
Il
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zu einem Untergang der Pyramidenzellen in Far und in dem innersten Teil von Ty
gekommen, . \

. Taf 37, Fig. 8 gibt 0. Vogts Area 71 wieder, d. h. die kaudale Hilfte des Gyris
cemiralis posterior, und zwar in der Hohe der Beinregion, Die Abbildung zeigt Eegen-
iiber normalen Verhiiltnissen eine Verminderung der groBen Pyramidenzellen im inner.
sten Teil von J11. Dagegen fehlt hier durchaus jene Vermehrung der Neurogliakerne —
speziell in IF —, welche die henachbarte Area 70 in Taf, 33 Fig. 4 zeigt. Fs handelt
sich alse auch hier wm ein architektonisches Bild, welches in keiner Weise an das fir
die Hun#ngtonsche Chorea charakteristische erinmert,

Tal &, Fig. 4 macht uns mit der Architebtonik der Ares 68 0. Vogts {d.h
der hinteren Lippe des Sulous centralis) bekannt.  Auch hier fehit die Neurogliakern-
vermehrung, wie dieselbe Tafl. 36, Fig. 3 in einem Falle der Huntingtonschen Chores |
vorhanden ist.  Aulierdem mangelt dieser Area wie der in Fige. 1 und 2 abgebildeten
Area giganlopyramidaliz die fir die Huntingtonsche Chorea charakeeristische Rinden.
schmalbeit und Zelldichtigkeit.

Die an den architektonischen Bildern erhobenen pathologischen Feststellungen
ergiinzt Bielschowsky durch folgenden histo-pathologischen Befund :

., Bei der feineren histologischen Untersuchung der Hirnrinde stellt sich heraus,
dafl ein paralytischer Prozel vorlicgt. An den kleineren GefiBen der grauen Substany,

U Didden

Fig. &

insbesondere an denjenigen der Guleien Zellachichten, hegegnet man einer zel]igen
Infiltration miBigen Grades, an welcher vorwiegend Lymphozyten ~— hier und da aber
avch Abbau- und Plasmaze|jen {Piz) von prignanter Strukinr — beteiligt sind (vgl.

Textfig. 61). Im Nissipriparat finden sich in den. Ganglienzellen aller Schichten
Ltz
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sthwer verinderte Exemplare, welche vorwiegend einer wahigen Degeneration anheim
wefallen sind.  Stellenweise sind die Zellen bis anf diirfeige Reste und Schatten ver-

schwunden.  In der linken Hillite der Textfig. 6 sind einige degenerierte Pyramiden-

aellen der 111, Schicht ((Fgs) abgebildet. Trotz der im allgemeinen recht schweren

Verinderungen an manchen Ganglienzellen sind die reaktiven Erscheinungen von

seiten der Neuroglia (Neuronophagic) wenig ausgeprigt.  Trotedem kann an der Dia-

anose , Progressive Paralyse kein Zweifel bestehen, weil sie auch durch das Verhalten

der Gefiie — inshesondere durch den Nachweis der Plasmazellen — ausreichend i

sichert wird "

2. Striatum und Umgehung.

Tal. 37, Fig. 5 lehrt uns, daB der Nuclews substantiae innowrinatae in dicsem Fall
durchaus normale Verhiiltnisse aeigt, Speziel] bicten auch hier die groflen Ganglien-
zellen keine patholo Veriitiderung dar.

~ Taf. 38, Fig. 1 Ex:vet das Camdasen.  Wenn man sich vergegenwireigt. duff der
Schnitt dem Corpus des Caudatum entnommen ist, so fallen runichst seine starke
Volumenreduktion und die vollstindige Abflachung seiner in der Abbildung rechts
gclegenen, in den Ventrikel hineintagenden Oberfliche auf.  An ihre Stelle sind zbl-
reiche Neuroglinkerne getreten,  Diese bilden anfierdem noch besondere nesterformige
Anhiufungen.  Ferner haben sich die Kapillaren nicht nur vermehrt, sondern zeigen
auch die etwas griferen Blutgefafe Infiltrate in ihren Winden, Man vergleiche zur
Wiirdigung aller dieser pathologischen Abweichungen die vorstehende  Abhildung
mit Taf, 2, Fig. 1!

Taf. 38, Fig. 2 macht uns mit der Architektonik des Pautasien bekannt, Wi
hegegnen hier einem Ganglienzellenschwund, welcher noch ctwas griter st als der
in den Taf. 32, Fig. 1 und Taf. 34, Fig. 2 abgebildeten Huntingtonschen Chorea-
fillen.  Dahei gehiren auch hier die meisten der erhalten gebliebenen Ganglienzellen
‘dem griferen Typus an.  Aber sie sind ausnahtnslos schwer verindert, Dafiir jst
eine betriichtliche Wucherung der Neuroglia eingetreten. Aber diese hat bei weitem
nicht den Grad erreicht, wie er uns in Taf, 32, Fig. v und Taf, 34, Fig. 2 entgegentritt.
Die starke Vermebrung der Faserbindel — speziell in der recheen {medialen) Hilfte —
“gegeniiber der in Tal, i, Fig. wié'dergegeinnen. von der anderen Hirnhalite stammenden
und deshalb umgekehrt orientierten Abbildung weist — wie in Taf. 32, Fig. 1 und
Taf. 34, Fig. = — uuf cine starke Atrophie des Putamen hin.  Auflerdem begegnen wir
auch hier einer deutlichen Zellinfiltration der Gefii Bwiinde, "y

Tal 88, Fig. 3 zeigt vom Fallidum externwn gegeniber Tuf, 1, Fig, 2 eifie starke
Vermehrung der Neurogliakerne ohne wesentliclics Aneinandergeriicktsein der Ganglien-
zellen.  Mie Riicksicht daratf, daB es sich hier — wie wir noch weiter unten bei der
Beschreibung der Faserbilder schen werden — um ein geschrumpites Pallidum handels,
milssen wir cinen partiellen Untergang der Ganglienzellen des Pallidum externum an,
nehmen.  Man vergegenwartige sich, wic z. B in Taf, 33, Fig. 5. bei einer annahernd
so starken Schrumpfung die Ganglienzellen dichter liegen und auch schirfer hervor.
triten ! AuBerdem mul auf die Infiltration der GefiBwiinde hingewiesen werden.

Taf 38, Fig. 4 zeigt uns dhnliche Verhiltnisse vom Pallidem internum, Im Ver-
‘gleich . Taf. 2, Fig. 2 ist die Zahl der Ganglienzellén nicht vermehre, Sie sind aher
aweifellos verschwommener in ihrer Struktur, Dagegen ist eine deutliche Vermehrung
der Neurogliakerne nichweisbar, Auch hier missen wir danehen einen direkten Aus-
fall von Ganglienzellen annchmen, denn lLei der vorlicgenden - Schrumpiung mifiten
sonst die Ganglienzeflen so dicht zusammen liegen, wie wir es in Taf, 3z, Fig. 3 fest-
gestellt haben. Endlich findet sich hier ebenfalls eine Infiltration der GefaBwinde

Diesen  architektonischen Befunden fiigt Biclschowsky folgende histo-patho:
logisehen Feststellungen hinzus

wIm ganzen Gebiet des Schwanz- und Linsenkerns sicht man GefiBe mit leichten
Wucherungserscheinungen in der Intima und zelliger Infiltration der * Aullenwand-
8 Jewmal §, Prychologic u Neurologie, Bd, »g, Ergh. 3. 113
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bestandteile. Auch hier sind es vorwiegend Elemente von |lymphozytarer Beschaffen-
heit, welche die Gefifiwand durchsetzen, Daneben finden sich wieder typische Plasma-
{P12) und vereinzelte Abbauzellen mit lipoidem und pigmentésem nbalt (vel, Textfig. 7).
Auffallend ist ferner das Bestehen einer mehr oder minder ausgesprochenen Petrifikation
an den Winden grifierer Gefille, hesonders im Dereich des Pallidum.  Hier sicht man

auf zhlreichen Querschnitten kirnige und schollige Konkremente, welehe vorwiegend
in der Adventitia abgelagert sind, nicht selten aber auch auf die Media fibergreifen.
Tie Medin derartiger Gefale bietet hiufig das Aussehen einer beginnenden hyalinen
Metumorphose. In dem an Gangliengellen sehr verarmten Futamen reigen die noch
erhaltenen Exemplare vom griferen Typus schwere Schrumplungserscheinungen
mit Verlust der Protoplasmafortsiitze und Pigmentanhinfungen in der Nachbarschaft
des hinfig prknotisch verdnderten Kernes. Einzclne Zellen bieten das Bild einer wabigen
Degeneration in &halicher Form, wie sie an den Rindenzellen hesteht.

8) Befunde an der Markfaserserie,

Taf. 38, Fig. 1 bringt cinen Schnitt vom oralsten Teil des rechten Striafwm. Wir
erkennen die deutliche Atrophie desselben, die Abplattung der dem Ventrike] zugekehrien
Oberflache von Ne, die dadurch bedingte dreieckige Gestaltung des erweiterten Ven-
trikels und die Andeutung cines Etat fibreux im Striatum,

Taf. 30, Fig. 2. Fs handelt sich hier um einen ctwas kaundaler gelegenen Schnitt
der anderen Hemisphire, der den gleichen Befund ergibt wie der in der vorigen Figur
ethobene, Das Caondatim ist stark atrophisch und abgeplattet, der Ventrikel erweitert
und dreieckig. Pat ist ebenfalls atrophisch, In den inneren Partien yon N¢ und den

' Auflenpartien von Put sehen wir einen deutlichen Etat fibreux
104
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Taf. 39, Fig. 3 zeigt ainen entsprechenden Befund von der rechten Hemisphiire,
Auch hier ist das Striaiwm stark atrophisch und weist der innere Teil von N ¢ und der
aulere von Put einen ausgesprochenen Etat fibreux auf. Die Capsula interna erscheint
hier wie in den vorigen Abbildungen entsprechend der Atrophie des Striatum etwas
massiger als normal.

Tak 39, Fig. 4 bringt einen weiter kandal gelegenen Schnitt, Ne und Pad sind
auch hier atrophisch. e zeigt im inneren, Put im dorso-Jateralen Teil einen deutlichen
Etat fibreux. Das Palfidum ist ebenfalls geschrumpft und erscheint faserreicher als
im hormalen Bilde, Bei strkerer VergréBerung zeigen die meisten Markfosern des
Pallidum eine ganz enorme Verdickung, welche die in Taf. 5 Fig. 3 van fre abgebildete
noch betrichtlich iibertrifft. Dhe Verdickung ist auch in i vorhanden, nimmt aber nach
LI @ allmihlich akb. :

Taf. 39. Fig. § stellt das gleiche Pafasen bei germgerer Expositionsdaver dar,
Man erkennt nun besser den Etat fibrewx. Eme stitkere VergroBerung dieses Eeats
bringen wir Taf. 757, Fig. 5.

Taf. 39. Fig. 6. Dler et kaudajere Schmtt der [ Hemisphire zeigt Ne ound
Pui noch stitker atrophiert. Ebenso weist das Pallidum eine betrichtliche Reduktion
seingg  Hihendurchmessers auf.  Die Markscheiden seiner Fasern gind dabei — wie
stiirkere Yergrillerungen lchrem — chenso verdickt wic in der Fig, 4 abgebildeten
rechten Hemisphéire. Sonst ist noch auf den betrichtlichen Hydrocephalus internus
hinzuweisen. Corpus callosum (C'c), Capsula interna (C'f) und der Anfang des Thalanmus
lassen dagesen keine faBbaren Anomalien érkennen.

Taf. 39, Fig. 7 zeigt dasselbe Pufamen bei kirzerer Exposition.  Man erkennt
hier gut den Etat fibreux. Die Capsula externa (Ce) Bt dagegen keine Anomalien
erkennen, :

Taf. 39, Fig. 8. Im Hirnful sieht man nirgends eine lokalisierte Degeneration.
Die Biindel B und H* sind vielleicht etwas schmichtiger als im ganz normalen Gehirn.
Sie konnen aber nieht als degengriert bezeichnet werden. Das Vieq d"Asyesche Biindel
(¥ Ay und der Fornix (Fo) lassen keine Anomalien erkennen.

Taf. 88, Fig. 9. Das Corpus Luysi ist ammihernd so verkleinert wie in den Fillen
der Huntingtonschen Chores: d. b, sein Hohendurchmesser ist um ein Drittel verringert.

Brackinm conjunctivum und  Pyramade sind von einer gewissen Kleinheit, aber
ohne andere Anomalien.

¢f Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Der architektonische Befund in der Hirmrinde ist ein relativ normaler.
Die Hauptabweichung von der Norm sind die Infiltrationen in den Blutgefill-
wanden. Aus den Feststellunpen Bielschowskys folgt, dall diese Gefafi-
verinderung eine typisch paralytische ist und dall bei stirkeren Vergrilie
rungen auch ein paralytischer Prozel an den Zellen festgestellt werden kann,
s handelt sich alse um eine progressive Paralyse, dic in der Hirnrinde
trotz des langen Bestehens der Erkrankung relativ geringe Verheerungen hervor-
perufen hat.

Dagegen #zeigt das Striaium eine sehr betrichtliche Atrophie,  [hr Legt in
erster Linie cin Untergang der Ganglienzellen zougrunde, wihrend die dickeren
Markfasern sich relativ gut erhalten haben, [s hat also der paralytische Prozef
hier jene elektive Nelorobicse der Ganglienzellen veranlalit, welche zu dem
architektonischen Bilde des Etat fibreux fihrt. Diabel ist die Vermehrung der
Newurogliakerne — speziell im Putamen — keine so starke wie in unseren Fillen,
der Huntingtonschen Chorea. Daneben begegnen wir den paralytischen
A 115
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Verinderungen des Gefallsystems, welche den bisher studierten Untergruppen
des Etat fibreux selbstverstindlich abgingen. Auch das Pallidum zeigt hier
neben einer Schrumpfung und paralytischen Gefaflverdnderung eine Zellabnahme
und eine Erkrankung der tibrig gebliebenen Ganglienzellen in solcher [ntensitit,
wie wir sic bisher in unseren Fillen von Etat fibreux nicht gefunden haben.
Dabei weizen die dicken Markfasern des Pallidum externum eine pathologische
Verdickung (Quellung?) von einer Intensitiit auf, die auch noch die im 14, Falle
festgestellte betriichtlich abertrifft. €L ist etwas verkleinert,

Die anderen sublortikalen Gehirnteile zeigen keine Verdnderungen, welche
neben den eben b-es:hriehs%en fiir dic Erklirung der klinischen Symptome in
Betracht kommen. ¥
; O Epikrise.

Die Klinik liefs es zweifelhaft, ob den Intelligenzstorungen in dicsem Falle
eine progressive Paralyse zugrunde lag. Die anatomische Untersuchung hat
den paralytischen Prozel einwandsirei nachgewiesen, 'gleichzeitig aber durch
die Feststellung, dal in diesem Falle trotz der langen Erkrankung die Rinde
relativ intakt peblieben ist, eine Erklirung dafiic gegeben, dall dic psychischen
Storupgen der progressiven Paralyse so wenig hervortraten. '

In der fast vollstiindigen Nekrobiose der Ganglienzellen des Striatum sehen
wir die Ursache der Chorea. Die Erkrankung des Pallidum diirfte erst allmihlich
hinzugetreten sein. Die Tatsache dieser Erkrankung im vorliegenden Fall lehrt
uns, dal sie auftreten kann, chne den choreatischen Charakter der unwillkisr
lichen Bewegungen zu dindern,

Ferner ist es interessant, daB dic choreatischen Zuckungen im Krankheits-
verlauf zeitweize vollstindig geschwunden sind. '

“Wir wagen nicht zu entscheiden, ob die periodenweise auftretende Retentio
urinae in diesem Fall auch ein Striatumsymptom bedeutete. Ebensowenig fiihlen
wir uns berechtigt den schon zwei Jahre nach dem Krankheitsbeginn konstatierten
,stumpfsinnigen  Gesichtsausdruck™ mit  Sicherheit als Folge einer stridiren
Amimik anzusprechen, .

Der vorliegende Fall beansprucht endlich nach zwei Richtungen hin ein
besonderes Interesse. Erstens beweist er die Tatsache, dad in seltenen Fillen
der paralytische Frozell vor allem das Striatum befallen kann, Und zweitens
zeigt er uns, dafl der paralytische Prozefl im Striatum im Gegensatze zu dem,
was man auf Grund der GroBhirnrindenbefunde erwarten sollte, nicht zu
einer diffusen, sondern zu einer elektiven Nekrose der Ganglienzellen
fiihet, Wir sehen in dieser Tatsache cinen neuen Beweis dafiir, dafl die Ganglien:
zellen des Striatum eine ganz besondere Vulnerabilitdt besitzen.

18, Reichs Fall Georg M. (He 1z). -

A. Zusammenfassung . der Krankengeschichie,

Ein 3yjihriger Mann hat wenigstens das, letzte Lebensjahr die typischen
Storungen ciner Taboparalyse geboten. 23/, Wochen vor dem Tode begana
eine heftipe Choren. Reich wird die Krankengeschichte ausfilbrlicher wer-

tffentlichen.
116
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B, Anatomischer Befund.

a) Makraskop:sche Untersuchung.

grihere Herderkrankung war an der Hirnoberfliche nicht zu humt.l.heren
ist dabei von mittlerer Grife,

b) Mikroskopische Untersuchung,

) Befunde an herausgeschnittenen Stiicken,
' 1. Cortex.
einem dem Frontallappen entnommenen und zu Niss]priparaten verarbeiteten
Bieischnwsky ofas typische Bild der Paralyse, Mannigfaltige Verin-
akuter Art, an den Ganglienzellen. (Schwellung und Abblassung
mit Aufstinhung der chromatophilen Elemente). Starke Infiltrations-
Lymphozyten und Plasmazellen} an den GefiiBwinden. In den tieferen
ten sind auBerordentlich zahlreiche Kapillaren und kleine BlutgefiBe
szellen dicht umrahmt. ¢n den AuBenschichten der Rinde shireiche
i \
¥ z. Striatum und Umgebung.
40, Fig. 1 zeigt im Pulamen bei einem Vergleich mit Taf. 1, Fig. 1 einen —
‘nesterformig auftretenden — Ausfall von Ganglienzellen. In diesen Nestern
¢ Vermehrung der Neuroglinkerne sichtbar. Die Blutgefife sind erweitert
winde deutlich infiltriert,
chowsky hat diesen architektonischen Befund noch durch folgende histo-
ischen Feststellungen ergiingt: ,,An den noch vorhandenen Ganglienzellen viel-
%andﬂungm. An den Gefalien dieselben Infﬂtrahumemchalnungn mit
{Ls in Textfig. 8, 5. 744) und Plasmazellen {Plz in Textfig. &) wie in der
inzelne GelaBe sind von dicken, aus Infiltrationszellen 2usammengesctzten
umgeben,  Neben den Infilerationszellen finden sich besonders im Putamen
Abbauzellen, welche mit eimem pigmentihnlichen Kirper von gelbbrauner
angefiillt sind.*
), Fig,  bringt besiglich des Puwdamen {Pufy denselben Befund. Dagegen
Pallidum externum gegeniiber Taf. 1, Tig. z keine pathologischen Verin-
f. Es'ist sehr interessant in der Figur zu beobachten, wie der paralytische
den Blutgefafien im Putamen bei gofacher Vergrifierung als ein schr starker
mr., mmta aher in dieser Intensitit scharf aufl Pur begrenzt ist und mcht

ur vereinzelte Blutg\e:fa.ﬁe mit infiltrierten Wandungen auf, Sonst zeigt
ildung keine Abweichungen von den in der rechten Ilite von Tal. 2, Fig. 3
n normalen Verhiltnissen.

B Befunde an der Markfaserseric.

, Fig. 1, Neund Puisind — wie z. B, ein Vergleich mit der [ Hilfte von
Fig. 1 lehrt — dentlich verkleinert. Auch ist die innere Kapsel (C7) etwas

Dagegen zeigt ein Vergleich mit Taf, 30, 'F‘g 2, dal die Schrumpfung des
erst im Anfangsstadium sich befindet, Ne zeigt an seiner Ventrikeloberfliche
cine leichte Wilbung, Der erweiterte Seitenventrikel hat dorsolateral jene
welche fiir denjenigen Hydrocephalus internus charakreristisch ist, “der
teilweise auf Schrumplung des Centrum ovale beruht. Entsprechend der
n Volumveranderung des Striatum ist €7 auch weniger kompake und ver-

“Taf. 39, Figg. 1—3. o

Zur Lehre der Erkrankungen des striaten Systems - page 115 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=115

AR R T €. UND 0. VOGT. i

Taf. 41, Fig. 2. Das Siriaiun ist deutlich etwas geschrompit.  Auch das Pallidum
seigt eine leichte Hohenabnahme. e hat dabei cine gewisse Wilbung behalten. Der
erweiterte Seitenventrikel zeigt auch die in der vorigen Abbildung festgestelite dorso-
laterale  Rundung.

Taf, 41. Fig. 3 weist einen den frisheren Abbildungen entsprechenden Grad von
Hydrocephalus internus auf. Ne. Put, Ge + Gi zeigen die leichte Schrumpfung der
vorigen Figuren, H® ist gut entwickelt,

Taf. 41, Fig. 4 ergibt densclben Befund.  Mit cinem leichten Hydrocephalus
internus verbindet sich eine miBige Schrumpfung des Striatum. Ge weist noch eine
geringere Atrophie auf. L aeigt einen nur um cin Fiinftel verringerten Hihendureh-
messer des Taf, 26, Fig. 8 abgebildeten normalen Corpus Luysi.

Brackinm confunctionw und Pyramide sind ctwas verkleinert, sonst von normalem
Befund,

) Zusammenfassung des anatomischen Befundes

Neben einem ausgesprochen paralytischen Befund in der Himrinde haben
wir zahlreiche typisch paralytische Gefifivesinderungen i Pufamen.  Dies
selben finden sich im Palfidum nur in sehr geringer Menge. Dazu kommt eine
particlle, stellenweise nesterfirmig auftretende elelktive Zellnekrose im Striatum.

Sie hat erst au einer geringen Schrumpfung und noch zu keinem deutlichen
118 '
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;||:|1 Striatum gefihrt. Im Verglewh zu den starken Vﬁndﬂ‘ﬁﬂgﬁu
n sowie den schwicheren im Pallidum und Corpus Luysi zeigen die
subkortikalen Hirnteile nur geringe pathologische Abweichungen won

C. Epikrise. :
ufdeckung einer erst einsetzenden- eleletiven Zellnekrose im Stﬂati.llﬂ
gut mit der klinischen Tatsache einer nur wenige Wochen alten Chorea.

_ Zusammenfassung.

den beiden vorstehenden Fallen hatten wir auf Grund der Kranken-
eine Striatumerkrankung diagnostiziert. Es ergab sich jedesmal
Blutgefifapparat typisch paralytischer Prozefl, der gleichazeitip im
zu einer Zellnekrose gefiihrt hatte.

B. Allgemelne Bemerkungen zu den vorstehenden Fallen.

diesen Fiillen ist pemeinsam, dall sich bei ihnen im erwachsenen
m progressiv eine elektive Nervensellnekrose ausgebildet hat.  Gleich-
'ﬁf_cuﬁe-so weitpehende Ersatzwucherung der MNeuroglia aof, dafl es zu
‘grifleren Hohlriumen kam, aber eme starke Striatumschrumpfung
mterblieb, Da sich bei dieser Erkrankung die dickeren (strio-petalen)
rn — wenigstens zu einem groffen Teil — erhalten, werden die Reste
pm anormal markhaltiec. So entsteht cin Etat fibreux. An der Nerven-
rose nehmen auch die grollen Ganglienzellen des Striatum teil, wenn sie
linger dem Zerfall widerstehen.
pathologische Progzefl kann nun als ein im wesentlichen identischer
1 Verbindung mit der typischen Grofhirnverinderung der Huntington-
- unid als Teilerscheinung einer progressiven Paralyse auftreten,
‘haben hier also die annihernd gleiche anatomische Verinderung als
auf wenigstens drei ungleiche Atiologien,
cits zeigt jede der drei Formen des progressiven Etat fibreux eine
che Firbung: diejenige der Huntingtonschen Chorea zeigt cine
Gliose, diejenige der progressiven Paralyse typisch paralytische Gefi-
i grifitern Interesse ist dann weiter die Tatsache, dall der annihernd
sche Prozel im Striatum stets die gleiche progressive bilaterale Chorea
mochte nun die Erkrankung isoliert, in Verbindung mit der Hunting-
GroBhirnerkrankung oder im Verlaul einer progressiven Paralyse

Erkranlcung des Striatum war cinerseits eine so starke, die begleitende
m {und des Corpus Luysi) meist eine soviel geringere, dall wir die
en Bewegungen auf eine Enthemmung des Pallidum zuriickfiihren
. Die Erkrankung des Pallidum kann dabei eine stirkere sein ale in
Fiillen von Etat marbré [spezicll Fall 18), so dafi man unmoglich die
E Bewagl.mgtn des Etat marbré mit Kleist aul cine stirkere Mit-
119
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IV. Fille von Etat dysmyélinique.
ter dem Ftat d'}'m-ya‘ﬁuiqu [Status dysmyelinisatus) mﬂr:hte Céeile Vuét

Erlrranlmngen dar und bilden kliniseh das. Bﬂd einer prugresmv:n
‘Starre. In enger Bezichung zu dicsem pathologischen Frozel und
Krankheitsbilde diirfte entsprechend den Ausfihrungen in unserer Mit-
,Zur Kenntnis usw." Oskar Fischers 1. Fall stehen. Er zeichnet sich
beiden jetzt zundchst niher 2w schildernden Fallen dadurch aus, daf
eine schon in frithester Kindheit, sondern erst im juvenilen Alter
e Erkrankung darstellt, Fin Bindeglied awischen diezen beiden Unter-
‘Etat dysmyélinique swheint, ein Fall Rothmanns zu bilden.

be hetraf ein Mﬁdr.hen welches im 12, Jahre verstarh, Es handelte ,sich
tn‘[angs anscheinend normales Kind, das nor la.ng!am laufen und sprechen
. Erst vom 6, Lebemgman entwickelten sich spastische Zustinde an den Extre-
-mit _choreatisch hﬂ:h.cn Bewegungen ; doch lernte das Kind noch lesen,
und rechnen. Erst vom 1e. Lebensjahr an verschlimmerte sich der Zustand
die Zwangsbewegungen, die auch anf Gesicht- und Schlundmuskulstur
. verstirkten sich derare, dall sie jede brauchbare Willkirbewegung sowoh]
xtremithten als auch in der Sprachmuskulatur fast unméglich machten. Nur
Mn‘lﬁhg‘e'mitﬁm Zustapde fand das Kind noch bisweilen Ruhe.  Interessant
fhiren der Zwangsbewegungen unter Wiederauftieten leidlicher Willkiir-
gen und verstindlicher Sprache bei lfichtem Anchloroformieren. Exitus in
esinnungslosem Zustande, Am Gehirn fiel makroskopisch bereits cine eigentiim-
ile Verfirhung unid S:I:ri.trnpfung des Globus pa.Ihdus des Linsenkerns beider-
Die Hirnrinde erwies sich als intake.” In Weigertpraparaten der groBen
" waren | ahlreiche sklerotische Herde mit rmc];h::her GefiBneubildung im
 Globus palfidus bei intaktem Putamen und Nuclevs caudatus sichtbar,

A. Beschreibung der Fille,
20. Gallus' Fall Gerhard F. (Fiel 25).
A Krankengeschichie,
rd F., ehelicher Sohn sines Fisenbahnarbeiters, geb. am 17, Januar 1goj
e Eltern sind nicht blutsverwandt und nicht lungenkrank. Auch sind
heiten aus der Aszendenz nicht bekannt.  Ihe Mutter sall acht Fehl-
‘gehabt haben und finf andere Kinder, von denen awei an Krimpfen, eincr
einen Unfall und awei un I.ungmmtwndung gestorben sind,
tient ist als Sichenmonatskind zor Welt gekommen: die Geburt
nge. Es lag Steifilage vor und es ist eine Wendung vorgenommen worden.
i ist fiind Momate mit Muttermilch ermihrt worden.  Die Krankheit begann
- der Mutter im sechsten Lebensmonat mit Krimpfen Das Kind
rar
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machte die ersten Sprechversuche mit einem Jahr, Es hat nie laufen gelernt,
Die geistige Entwickelung war angeblich gut, die Gemiitsart gutmiitig.  Die
Erimpfe und die Spannungserscheinungen sellen seit dem ersten Krampl-
anfall im sechsten Lebensmonat allmihlich zugenommen haben. Patient wurde
1grr im Oskar-Helenen-Heim (Prof. Biesalski) aufgenommen.

Aufnahmestatus: Unruhiges Kind mit fortwihrenden athetotischen
Bewegungen, ecinschlieflich des Gesichts. Dausrndes unverstindliches
Stammeln. Auf Fragen antwortet es ganz verstindig. TFs hezeichnet einen
vorgehaltenen Gegenstand richtig, scheint bildungsfihig zu sein,

Bei irgendwelchen Einwirkungen psychischer Art — wie Fragen, Ansehen
von Bildern — oder mechanischer Art (Beriibrung der Haut oder Streckung eines
Gelenks) steigern sich die unwillkiirlichen Bewegungen zu fuferster Unruhe der
ganzen Korpermuskulatur. :

Spasmus der Arme und Schultern, ebenso in schwerer Form der
Beine, die meist in rechtwinkliger Beugung in Hifte und Knie gehalten
werden. i
Bei Beugung der Knie sind die Strecker in extremer Kontraktion,

FiiBe meist supiniert, plantarflektiert, adduziert,

Reflexe bei der ewigen Unmuhe schwer ansmilisen.

Bei leichter Berlihrung der Sohlen gehen die Zehen in die Hohe.

Leise Berihrung der Aullenseite des Thorax ruft eine sofortige Bewegung von
Becken und Schultergiirte]l nach derselben Seite hervor. .

Gehen, Stehen, Sitzen unmiglich.

Starke Spasmen der Adduktoren; es gelingt unter Anwendung grofer Kraft,
die Beine etwas zu spreizen, 3

13. 11. 1911, Patient erkrankt mit Fieher an Bronchopneumonic und  wirft
sich unrohig im Bett hin und her.

19. 11, 1g11. Durch keiiftige Ernidhrung ist es gelungen, den Allgemeinzustand
und das Kérpergewicht zu heben.

28, 2. 1grz2. An den Spasmen keinerlei Verinderung eingetreten; dagegen ge-
winnt man den Eindruck, dal die athetotischen Bewegungen etwas zuriickgegangen sind,

16. 3. 1g912. Foerstersche Operation. Resektion von L2, L3, Ls, 81
und Sz der rechten Seite.

15 4. 1912, Nach lingeren Eiterungen der Narbe ist die Wunde jetst fast voll-
stindig mgeheilt.

25 4. 1912, Das rechte Bein ist viel beweglicher als das linke.

15. 5. 1giz. Die Operationswunde ist véllig verheilt. Das rechte Bein ist
weniger gespannt als das linke,

1. 6. 1g912. Es werden tiglich Ubungen, gemacht, Das rechte Bein ist loicht
zu bewegen, das linke setzt den Bewegungen starken Widerstand entgegen.

15 8. rgiz. Passive Bewegungen werden fortgesetzt, Lagerung mit Sandsicken,

zo. g, Tgr2, Nach vorlibergehender Unterbrechung der Ubungen infolge von
Temperatursteigerungen und Forunkulose werden jetzt die Ubungen tiglich lortgesetat,
Die passiven Bewegungen des rechten Beines begegnen geringerem Widerstand
als diejenigen des linken, Sonst ist in dem Zustand des Jungen Lkeine Anderung ein-
getreten,

21, IX. Igl2.  Angina. .

3o 1. 1g13. Da die Kontrakturen am Jinken Knic und in heiden Hiiftgelenken
nicht nachgelassen haben, beiderseits Tenotomie der Adduktoren und der
Beuger des linken Knies. Gips mit Einschlul des Beckens in Abduktion und Uber-
streckung des Kniegelenks.

9. 2, 1913 Temperaturerhihung bis zu 4e% Der Junge hustet viel, hat schleimig-
citrigen Auswurf, Uher beiden Lungen giemende und schnurrende laute Gerfiusche.
Keine Dimpiung.

122
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14. 2. 1913 Temperatur normal, Auswurf reichlich, Gerdusche diber den Lungen
unverandert. -

24. 2. 1g13. Pirquetsche Hantreaktion stark positiv. Temperator andauernd
mormal. k

17. 3 1913 Starker Furunkel in der Scapulagegend.

20 3 1913 Allgemeinstatus gut. Temperatur normal. Kein Husten und Auswurf.

8. 4. 1913 Die tiglichen Ubungen werden fortgesetzt. Fortschritte nur gering.
Dic athetotischen Bewegungen sind immer noch stark. Der Knabe wird
taglich aufgesetst und in sitzender Stellung angebunden.  Normale Temperatur.  Gutes
Allgemeinbefinden,  Gewicht: 135 ke, :

10, 5 tgiz. Fortsetzung der Ubungstherapie und der Sitzibungen.  Status
unverindert, i

15 6 1gr3. Die Ubungen haben mur einen sehr geringen Erfolg gehabt. Der
Zustand ist nicht verschlechtert, aber auch nicht gebessert.

22 7. 1913 Fustand unverandert. Die Ubungen fiir beide Beine und Arme werden
fortgesetzt, auch die Sitzibungen. Gewicht: 13,5 kg,

16, 0. 1913, Unveriinderter Zustand.  Gewicht: 152 kg, Frfolge der
{lbungen nur sehr gering. Die athetotischen Bewegungen bestchen weiter
in gleicher Stirke fort.

14. 11. 1913 Kinderfaustgrober Abszefl aul dem Riicken.

4 1.1g14. Inzwischen newe Abszesse, die alle inzidiert werden mubten und zum
Teil zu Fisteln fiibren.

15 5 wgi6. Patient ist sehr wenig intelligent, ist in fortwihrender
Bewegung, Seine Muskeln sind simtlich gespannt. Darani ist wahrscheinlich
surlickzufiihren, dal Sehnenreflexe schwicrig suszulisen sind.  Die Spasmen am
Arm wie am Bein sind sehr erheblich. Patient liegt mit dberstrecktem Knie-
gelenk, Die Fiifle sind auswirts rotiert. Alle Glieder sind sehr mager. Aktiv ist
5 Patient anscheinend unmiglich, irgendeine gewollte Bewegung auszufihren.
Vom Stchen oder Gehen kann keine Rede sein

23 6. 1g16.  Patient hat viele Krampfanfille am Tage.

25, 10, 1g16. Zustand hat sich im allgemeinen nur wenig verindert und die
athetotischen Bewegungen bestehen naeh wie vor. Auch Krampfanfille treten noch
seitweilic ouf, Patient licgt im Bett auf dem Riicken, unfihig sich anfzurichten,

In dic Brandenburgische Provinsialhesfanstalt fiiv Epaleptisehe in Potsdam tber-
fithrt.

Aus der Anamuese dicser Anstall ist noch hervorzubeben, dall bei den ginzelnen
Krampfanfillen das Dewultsein nur teilweise schwindet und daf Patient machher
nicht schlafsiichtig oder aufgeregt ist. Die Duuer des Anfalles ist verschieden, Eine
Abnahme der Geisteskriifte ist micht beobachtet worden, Patient hat keine Schul-
Lenntnisse. Frkann nicht nur weder stehen noch gehen, sondern auch nicht allein essen.

Status am 4. 11, 1916:

Kirpergewicht: 14 kg, Grilie: 105 em.

Knochenbau gracil, Muskulatur und Ernihrungszustand dirdtig.

Atrophie der Beinmuskulatur.

Keine Dermographie, Exantheme oder Odeme,

Behasrung: o, B,

Verletzungen: a

Schiidel dalichocephal, Umfang 4q cm

Ohren grofl, anliegend, wohlgebildet.

Augenbewegungen anscheinend frei:

Pupillen mittelweit, gleich, rund, Direkte Lichtreaktion erhalten. Kuonvergenz-
reaktion nicht priifbar, da Patient nicht Ffixiert. :

Gesichtsausdruck : blade,

123
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Fazialis: linksseitige Parese.

Zunge weicht nach links ab,

Wiirgreflex vorhanden.

Zihne: obere Schneidezihne stehen spitzwinklig schief, Gehill defekt.

Sprache undentlich und schwer verstindlich.

Hals: o. B.

Brustkorb flach, Perkussion der Lungen o. B., vereinzelte bronch. Geriusche
heiderseits, Tusten, kein Auswurl.

Herz: Téne rein; Puls: kriltig, regelmilig; Gefiibe: weich.

Unterleib: o, B.; keine Hernien,

Genitalien: kindlich, Phimose, kein Ausflub, keine Narben oder Lymphdrisen.

Obere Glicdmafien: . Oherarm im Schultergelenk spitzwinklig fixiert,

Arm Schultergelenk melirere bis 2 om lange, eingezogene und
mit dem Knochen verwachsene Narben, Arme in Beuge-
stellung leicht kontrahiert. Hinde machen athe-
totische Bewegungen; nur mit der [, Hand vermag
er Gegenstiinde festzuhalten Reflexe: vorhanden.

Untere GliedmaBen: 1oem lange Narbe dber der unteren Wirbelsaule, gem

lange Natbe iiber L Kniekehle. An beiden Inguinalgegenden
feine, etwa zem lampe Narben. R. Patella schaut nach
innen. Beine in Streckstellung kontrahiert. Passive
Bewegungen sind schmerzhaft, {. nur in geringem
Grade miaglich. R. FuB in aoberstreckter Stellung,

Gang: kann weder stehen, sitzen noch gehen,

Patellarreflex: nicht auvslishar,

Achillesreflex: vorhanden.

Sohlenreflex: vorhanden,

Bauchdeckenreflex: schwach. ]

Berithrungs- und Schmerzempfindlichkeit: anscheinend ungestort,

4 11 16, Ist freundlich und vergniigt, antwortet gern, ist aber schwer zu ver-
stehen, Gibt Alter und Namen sowie Herkunft richtig an. Weil, daB er hier in Pots
dam ist und kennt die Pflegerin bei Namen. Liegt steif im Bett, kanm sich nicht
aufsetzen und auch nicht aufgesetzt werden. Kopf und Hinde werden oft in un-
geordnete Bewegungen versetzt.

6, 11, 16. Stimmung wechselnd. Oft heiter und gesprachig, dann wieder weiner-
lich nnd unleidlich. Nift viel ein.

20, 11, 16. Freundlich und zufrieden. Heteiligt sich gern am Ungereicht der
Kindergiirtnerin, :

25, 11, 1. Tinige Tage leichte Temperatursteigerungen.  Hatte etwas Durch-
fall, hustete zeitweise und war etwas heiser.

15. 12, 16,  Wiecder unregelmilfiige Temperatursteigerungen. Klagte wviel uber
Koplschmerzen, war zeitweise gehr unruhig. Sonst kein objektiver Befund.

31, 12 16, Nur noch ab wnd m leichte Temperatursteigerungen. Verhualten
wechselnd: oft tagelang ruhig und mifrieden, dann wieder unruhig, krampf-
artige Gesichtsverzerrungen, lebhafte ungeordnete und unwillkirliche
Bewegungen des L Armes und der f. Hand. Ist dann sehr unleidlich und lklag-
sam. — Gewicht: 150 kg.

gLy
a1 1 Hin und wieder leichte Temperatursteigerungen,  Ist dfter etwas heiser.
Oft tagelang sehr unruhig, kann dann nicht still liegen, verzieht das Gesicht.
heweet . Hand krampfhaft; ist dann sehr unleidlich, — Gewicht: 12,0 kg, — Chloral-
hydrat bzw. Luminal nach Bedarf (o, bzw. 0.13).
124
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2o, 2. Gestern wieder subfebrile Temperaturen. Nachts etwas unruhig, dann
aunchmende Schwiche. :
Exitus letalis 2,30 Uhe Vorm.

Fusammenfassung der Krankengeschichte, ;
Der schr klein und korperlich davernd unentwickelt geblichene Pat. ist
ale Sichenmonatskind erst nach langem Geburtsakt zur Welt gekommen.  Mit
6 Monaten Krimpfe, Dann zunchmende Spannungserscheinungen mit athetn-
tischen Bewegungen in der gesamten Korpermuskulatur, welche zur normalen
Zeit die Entwickelung ciner allerdings nur schwer verstiindlichen Sprache er-
mtiglichten, aber nic cin Gehen, Stehen oder Sitzen gestattet haben. Pseudo-
babineki. Foerstersche Rescktion von Lz, Lz, L5, 57 und 52 der rechton
Seite machte das rechte Bein dauernd beweglicher. Psyehische und kirperliche
Reize steiperten die Spasmen und die athetotischen Bewegungen hedeutend.
In den letzten Jahren vollstindige Versteifung der Beine und des Rumpfes.
Dabei tagelange Anfiille schwerer unwillliirlicher Bewegungen im Gesicht und
den oberen Extremitiiten mit Zeiten der Ruhe wechselnd, Mabige Intelligenz,
Der Gesichtsausdruck wird als | blode® bezeichnet.

B, Analowische Uniersuchung.

a) Makroskopischer Befund,

Das Gehirn ist eher groBl, AuBierdem fillt es durch seine Dreite auf. Sonst ergibt
der makroskopische Befund nichts Pathologisches.

by Mikroskopischer Befund.

Taf, 42, Fig. 1. Es handelt sich um die oralsten Particn des Striatnm. Sie zeigen
vine pute Volumenentwicklung. Dagegen ist die Zahl ihieer kleinen, meist quer getroffenan
Faserbiindelchen gegeniber der Norm betriichtlich reduziert, Man vergleiche N
dieser Figur mit Ne¢ von Taf. 56, Figg. 1 und 2!

Taf. 42, Fig. 2.  Wir begegnen hier ehenfalls einer zweifellos pathn}hgischen
Armut an Faserbiindeln im Stréafin. Besonders auffallend tritt diese Erscheinung
in dem linken Put hervor. AuBerdem mub noch eine auffallende Verwalbung
des letzteren lateralwiirts und eine anormale Breite des in det Figur allerdings nur
teilweise abizchildeten Claustrum. konstatiert werden.

Taf. 42, Fig. 3. In N begegnen wiv jetzt mehr Faserbiindeln als oraler, wenn

. auch ihre Zahl und vor allem die Dunkelheit ihrer Firbung deutlich hinter der Norm
surickbleibt, Man ziehe zum Vergleich Taf. 49, Fig. 2 herinl Dagegen enthehrt das
ventrale Verbindungsgebiet zwischen Ne und Pui und Pui selbst auch hier noch in
der hisherigen auffallenden Weise dicser Hindel. Die laterale Vorwdlbung von Put
ist jetzt ebenfalls in der rechten Hemisphilre erkennbar. In der linken Hemisphiire
it das Claustrom (C) in voller Ausdehnung noch zur Abbildung zelangt und zeigt
die schon bei Beschreibung der vorigen Figur kurz erwiihnte auffallende Breite. Gieson-
bilder dieser Gegend lassen keine sicheren Anomalien in der groberen Cytoarchi-
tektonil des Siriafwm erkennen.

Taf, 43, Fig. 1. In N¢ und dem dorsalen Teil von Pt der hier allein ahgebildeten
linken 1emisphire existicren jetzt mehr Faserbiindel. Dagegen fille auch hier die grofie
Breite des Putamen und des Claustrum auf.’ Im Gegensatz dazu ist der jefzt 2um ersten
Male getrofiens orale Anfang des Pallidum {Ge) nicht verbreitert. Dagegen ‘geigt er
eine auffallende Blisse, so daB er sich vom Putamen kaum abhebt. Dabei ist die dor-
sale Hilfte deutlich etwas dunkler als die ventmle.
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Tak 43, Fig. 2. Fs handelt sich hier um einen dhnlichen Schnitt einer Serie eines
normalen Erwachsenen, Put ist hier nur 1Y), mal so breit als der orale Anfang des
Pallidum, wihrend es in der Fig. 1 dieser Tafel die doppelte Breite zeigt, Der Farben.
unterschied ist dabei zwischen den beiden Abschnitten des Lentiforme betrichtlich
grifier als in der vorigen Figur. AuBerdem zeigt dag Putemen eine geringere laterale Vor-
wilbung und das Classirim eine wesentlich geringere Breite.

Taf. 43, Fig. 3 gibt bei sofacher VergroBerung einen Ausschnitt aus dem ventralen
Teil des Pallidum von Taf. 43, Fig, 1 wieder, Bei einem Vergleich mit der folgenden
Figur erkennen wir, dal hicr die zahlreichen Biindel feiner Faszern, welche das normale
Pallidum in dieser Schnittebene auszeichnen, vollstindig fehlen, dap dageren die
dicken Fasern offenbar durch Aneinanderriicken eine seheinbare Vermehrung erfaliren
haben, Die dorsale, in Taf. 43, Fig. 1 etwas dunkler gefirbte Halfte des Pallidum ent-
halt dagegen jene Markfaserbiinde], wenn auch in anormal geringer Zahl, Linige der-
selben kann man auch dabei durch die Capsuls interna hindurch his in ¥e hinein
verfolgen. , :

Tal. 43. Fig. 4 zeigt dieselbe Stelle der ». Hemisphire jenes Falles des Biel-
schowskyschen Typus zerebraler Hemiatrophie, von welchem wir Taf. 23, Figg. 2 und 3
hereits Abbildungen gebracht haben, Die betreffende Hemisphiire bat — shwohl von
einem 23 jilrigen Individuum stammend — die gleiche GroBe dar wie das surseit
studierte Gehirn. Im Gegensatz zu Taf, 43, Fig, 3ist nun das Pallidum hier im wesent-
lichen durch Biindel feiner Fasern ausgefiillt und sind die daswischen gelagerten grolen
Fasern weniger zablreich vorhanden als in der Fig, 3.

Taf 44, Fig. 1 bringt einen Schmitt avs der Gegend der rechten Hemisphiire,
wo das orale Gebiet der Pars interna (Gil + Gim) des Pallidum bereits aufeetreten
ist. Jetzt zeigen Neund Pui die normale Zahl von Faserbiindeln. Aber sie sind anormal
hell. Man vergegenwirtige sich nur die Dunkelheit der Strintumbiindel der nur 2 Jahre
dlteren Marie 5. (Fall £) in Taf. 15, Fig. 4! Dieser Differenz liegt in erster Linie kein
Unterschied in der Zahl der Fasern, sondern im Kaliber {oder der Firbbarkeit ?) ihrer

Markscheiden sugrunde. Es fallt endlich auch hier die laterale Vorwilbung von Pyt

und seine grofe Breite auf, Die letztere gilt chenfalls noch von ¢ Im Gegensatz au
Put + Ne ist Ge annihernd von normaler Breite, aber von verminderter Hishe, G
dagegen deutlich in allen Richtungen reduziert. Man ziehe aus den Ergiinzungsheften
des 8. Bds. Taf, 3, Fig. 7 heran| Man erkennt bei diesem Verzleich fermer, dab jetze
Ge von Biindeln der feinen strio-pallidiren Fasern erfiillt ist und zwar in einer patho-
logisch dichten Weise. Die Zahl der dicken Fasern ist dagegen hier betrichtlich
gegentber der Norm vermindert. Dieses hat »u einem dichteren Ancinanderricken der
Biindel der strio-pallidiiren Faserung gefiihre. G4 ist in sciner Gesamtheit auffallend
faserarm. Speziell hebt sich aber 24! durch besondere Helligkeit ab.  Endlich zeigen
auch Le, Li, La, Al und L{ cine deotliche Faserarmur, Dal dieselbe tiberall auf
Schwund dicker, frih markreifer Fasern berubt, lehrt ein Vergleich mit Taf. 3, Fig. 2
und Taf. 4, Fig. 1.

Tafl. 44, Fig. 2. T handelt sich um cinen Teil eines weiter kaudal welegenen
Schnittes der Linken Hemisphire. Ein Vergleich mit der Fig. 3 dieser Tafel von cinem
normalen Gehirn eines 14 jahrigen Knaben zeigt die aulergewihnliche Faser-
armut der abgebildeten Teile des Pallidum,  Sie ist in allen Gebieten des Pallidum.
seinen Lamellen und in der Ansa lenticularis in starkem MaBe vorhanden. Gans be.
sonders aber tritt sie in den ventraleren Partien von Gre, Gil und Gim anf.  Infolge
dieser Faserarmut kommt cs kaum zu eitier erkennbaren Lo und su einer wenig sich
von Girm abhebenden L1 Tiabei ist G avel deutlich in seinem Volwmen reduziert ;
dies gilt vor allem von Gil. Ferner zeigen die von Li zu J® und €1 zichenden Fasern
cine starke Verringerung, Diese fithet direkt zu einer deutlichen Aufhellung der Uber-
gangsstelle zwischen Capsule interna und Pes pedunculi unmittelbar lateral von FH*
und CL. Sie bedingt endlich eine starke Volumenreduktion sowie eine auch dabei
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noch hervortretende Helligheit des hier in seiner gribten Dicke getroffenen Forel-
‘schen Biindels H® und eine Kleinheit des cben angeschnittenen CL.

Daz Giesonbild eines benachbarten Schnittes lehrt eine zweifellose Ahnahme
der Ganglienzellen des Palliduwm.

Taf, 44, Fig. 8 bringt einen annihernd identischen Schnitt von einem in besug
auf diese Hirngesend normalen 14 jilirigen Knaben (P 47 unserer Sammlung). Unter
Hinweis auf das hereits in den normal-anstomischen Vorbemerkungen iiber das striire
System Gesagte seien an dieser Figur die folgenden Feststellungen erhoben. Im Ver-
‘gleich mit Taf. 43, Figg. 1 und 2 begegnen wir in Ge einer wesentlich groferen Faser-
menge. Ein mittlerer Hauptteil von (e ist am faserreichsten. Thm gegeniiber weist
der ventralste Teil eine gewisse und der dorsalste eine starke Faserabnahme auf. In
der Faserung von Ge kann man dabei diberall schon bei dieser VergriaBerung die bereits
in den , Vorbemerkungen™ unterschiedenen und auch spiter wiederholt erwilinten
 beiden Famkategﬂﬁgn voneinander trennen: die aus dem Striatum in lateral-medialer
~ Richtung in e hineinsfehenden strio-paflidiven Faserbindel und die dicken, his zu
Cihrer baldigen Verzweigung vorwiegend ventral-dorsal verlaufenden EinzcHasern.
 In dem dorsalsten sehr hellen Teil treten beide Faserarten, in dem ventralsten dunkieren
nur die gweite Art im Vergleich sum Hauptteil weniger zahlreich auf. Gegeniiber
‘ Fig. 2 ist Tig. 3 ferner durch ein grifleres i, speziell durch ein volumindseres Gil,
sowie durch cin viel faserreicheres G4 ausgezeichinet, Gl weist zahlreiche dicke lateral-
- medial verlaufende Faserbiindel und einen zwischen den Fasciculi gelegenen dunklen
Faserfilz auf. Mit Ausnahme der dorsalsten und ventralsten Abschnitte ist dabei der
Bau ein gleichmaBiger. Giw zeigt eine Shnliche Architektonik. Nur sind die Fasciculi
halh quer getroffen. Topische Strukturdifferenzen finden sich in Gem nicht. Ferner
* miichten wir daranf aufmerksam machen, wie stark sich in der Fig, 3 La, Le, 41 und L
durch ihren Fasergehalt von Ge und Gi abheben, wie zwischen LI einerseits und H*
wnd €L andererseits keine helle Stelle an der Grenze awischen Capsula interna und Pes
pedunculi existiert und wie 2 hier mehr als die doppelte Breite von H? der Fig. z und
cineg wesentlich grafiere Dunkelheit zeigt.

Taf. 44, Fige, 4 und 5. [hre Beschreibung folgt auf diejenige von Taf, 46, Fig. 1.

Taf. 45, Fig. 1 gibt bei achtfacher VergroBerung das Paflédum eines Schnittes wieder,
 welcher etwa 5 mm ksudal von dem Taf. 44, Fig. 2 abgebildeten gelegen ist. Wiilirend
in der ganzen Lingsauvsdehnung Markfaserbiindel in ziemlich gleicher Menge aus Put
in Ge eintreten und dabei eine pathologische Verminderung der strio-petalen dicken
Fasern nicht konstatiert werden kann, fehlen in Ge die ventral-dorsalen dicken Einzel-
 lasern in weitem MaBe. Ein Vergleich mit der Taf. 44, Fig. 3zeigt deutlich diese Differenz,
Dus weitgehende Fehlen dicser dicken Fasern in Ge der vorliegenden Figur ist eine
der beiden Ursachen dafiir, daf die ventrale Hilfte von Ge heller erscheint als die dor-
zale, Der zweite Grund besteht darin, daB die bekanntlich vornehmiich aus feinen
Fasern bestehenden, strio-pallidiren Faserbindel — offenbar infolge von Schrumpfung
~ des dorsalen Teils von Ge und Abnahme seiner dicken Einzelfasern — hier in anormal
 dichter Weise aneinandergeriickt sind.  Wir erkennen in dieser Figur ferner deutlich
~ nehen einer Verschmilerung von G eine Hohenabnahme des gesamten Gi.  Dabel
- lehrt ein Vergleich mit Taf. 44, Fig. 3 und Taf. 45, Fig, 3, daf in dem veniralen Teil
von Gi eine einfache Faserverarmung vorliegt,.dal aber im dorsalen Teil die lateral-
medial verlaufenden Faserbindel bei gleichzeitiger Abnahme des Volumens des ein-
zelnen Bimdels in pathologischer Weise aneinander gerickt sind.  Aus diesen beiden
Grinden hebt sich — wie schon Taf, 44, Fig. 2 — die dorsale Halite von G im Gegen-
satz zu normalen Verhiltnissen durch Dunkelheit vom ventralen Teil ab, The schon
Tak. 44, Fig. 2 festgestellte, besonders starke Faserabnahme von La tritt auch in dieser
Figur hervor. Die Faserverminderung in L{ st daran gut zu erkennen, dafi L1 sich hier
durch Helligkeit von der anstofenden Kapseliaserung unterscheidet, wiihrend im nor-
malen Priparat {vel. Taf 44, Fig. 3 und Tal, 45, Fig. 31) eher das Gegentei] der Fall
st Endlich zeigen auch L: und AT eine deutliche Faserverarmung.
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Taf. 456, Fig. 2 brngt die in der verigen Figur abgehildete Gegend von cinem
etwa o,35 mm kandaler gelegenen, schwiicher differenzierten Schnitt. Die bei Beschrei-
bung der vorigen Abbildung festgestellten pathologischen Befunde gelten auch fir
diese Figur. Nur ist der dorsalste Teil von e gegeniaber dem ventralwilrts sich an-
schljefenden Abschnitt etwas heller geworden. j

Taf 45, Fig. 3. Es handelt sich um einen Schnitt von jenem normalen Knaben-
gehirn, dem Taf. 44, Fig. 3 entnommen ist, und zwar aus derjenigen Gegend, welche
annithernd der in den Fige. = und 4 dieser Tafe] wiedergegebenen entspricht. Die Ab
bildung sall uns als Mallstab fir die pathologischen Veriinderungen der Figg. 1, 2 und 4
dieser Tafel dienen. In 7e konstatieren wir auch hier cine dorsale hellste, eine mittlere
dunkelste und eine ventrale, nur noch in ihrer lateralen Hallte etwas hellere Partie.
el und Gim zeigen annihernd dieselbe Breite. Sie sind in ganzer Lingenausdehnung
gleich dunke]l und in gleichmiiBigen Abstinden von Faserbindeln durchsetszt. La
hebt sich als breites dunkles Band von Gl und Gim ab. Al ist so faserreich, daB o3
in der Abbildung einfach als schwarzer Streifen erscheint, Ll ist cher dunkfer als die
benachbarte Uhergangsstelle gwischen €7 und . Diese Ubergangsstelle selbst ist
nicht heller 215 die anstofienden Partien von £ und P. Man beachte ferner die grofe
Breite und Dunkelheit von H?, obgleich es schon die Halite seiner stirksten Dicke
verloren hat. Man sieht aus H' dicke Bindel in o4 einstrahlen. Endlich sei auf die
Breite des ehen erst angeschnittenen CL hingewiesen. ]

Taf. 45, Fig. 4. Der Schnitt ist stirker differenziert als die Taf. 45, Figg. 1 und =
abgebildeten, Er liegt etwa o,35 mm kaudal von dem in Fig, 2 wiedergegebenen, Das
gatze Pallidum und seine Grenslaneellen geichnen sich auch hier durch Faserarmut
aus, Der dorsalste Teil von Ge ist jetzt ausgesprochen heller als der Rest von Ge. Gil
weist immer noch die avs den Figg, 1 und 2 bekannte Verschmi|erung g\tg:nﬁb:r frim
auf Im gangzen (72 ist auch hier noch der vencrae Tei] faserirmer, Ein Vergleich mit
Fig. 3 deckt gut die Diirftigheit von La und Ll auf. 4[ist chenfalls verschmélert und
1&6t daran, daB man in A! die einzelnen Faserbiindel getrennt werlaufen sicht, ihre
Faserverarmung erkennen. An der Ubergangsstelle von Cf und dem Pes pedunculi
begegnen wir einer Faseraufhellung. Diese beruht darauf, daB der Faseraustausch
awischen Li und Thalomus + Hypothalemns sehr reduziert ist. H® zeige dadureh seine
Drinftighkeit, dal man im Gegensatz zu Fig. 3 seine einzelnen Faserbinde] erkennen kann.
CL ist gegenmitber Fig, 3 deutlich reduziert. Ihe Decussatio Foreli (D0F) ist gegen die
Norm verschmilert. Man sieht ferner keine dickeren Bindel aus H' in ¢4 einstrahlen,
vil, wim und der sich medial anschlieBende Kern mo sind verkleinert, Die beiden letzteren
erweisen sich endlich auch im Vergleich zu Fig. 3 als sehr faserarm. Der dorsale Teil
von Forels lateralem Thalamuskern, sowie ma und aa lassen ehensowenig eine patho-
logische Verinderung erkennen wie die zum  Per zichenden Fasern von 4 und der
Pes selbst. -

Taf. 46, Fig. 1 gibt bei vierfacher Vergriferung die zentralen Hirnpartien eines
Schnittes wieder, der etwa 1 mm kaudal von dem eben beschriebenen gelegen ist. Wir
scher hier, daB Nec und Puf eine normale Zahl von Faserbiindeln avfweisen.  Beide
Grisea sind aber auch hier wie €1 von anormaler Breite, e - G zeipen umgekeht
gegeniiber normalen Verhaltnissen die bei den abrigen Abbildungen dieses Gehimns
heschrichene Volumenredulktion. Dic pathologische Faserarmut von Ge + &d und die
hesondere Form, in der sie guftritt, entspricht der Beschreibung, die wir bei der gleich
folgenden, doppelt so stark vergriBerten Fig. 4 der Tal. 44 geben werden. CL st
dentlich gegeniiber der Norm verkleinert. Der ventrale Teil (vil + eim) von Forels
lateralem Thalamuskern ist auch hier pathologisch verschmilert. Der medial von etm
awischen ma und [N+ gelegene, in der Figur nicht mit einer Bezeichnung verschene
Kern wre ist ebenfalls reduziert und faserarm, Der Rest des Thalamus weist normale
Verhiiltnisse auf. DasCorpus callosum (€ ¢) ist gut entwickelt, Auch zeigt die oro-lateral
aus dem Nucleus ruber und seiner Kapsel in den Thalamus einstrahlende Fasermasse
{IN¥) — was besonders hervorgehoben zu werden verdient — keine erkennbare Anomalie.
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.44, Fig. 4. FEs handelt sich um eine achtfache Vergroerung cines Teiles
~a,35 mm kauda] von dem in Taf. 46, Fig. 1 abgebildeten Schnitt gelegenen
Die Faserverarmung sowie die Reduktion des Pallidum, inshesondere die-
‘Gil, besteht weiter. Die bisherige Differens in der Faserverminderang
dorsalem und ventralem Teil von @il + Gim hat sich ausgeglichen, CL ist
1 in seiner griften Hohenausdehnung getroffen.  Ein Vergleich mit Fig. 5
el zeigt, daB es beinahe um die Hilite reduziert ist.
. Pig. & gibt bei derselben achtfachen Vergriferung das Corpus Luyst
ner grofiten Ausdelmung von demselben normalen 14 jihrigen KEnaben
dem Taf. 44, Fig. 3 und Taf. 45, Fig, 3 stammen. Die Figur soll uns einen
1 dafilr geben, wie weit CL in Fig. 4 reduziert ist.
48, Fig. 2. Fs handele sich um einen Schnitt, welcher etwa o7 mm kaudal
Taf, 44, Fig. 4 abgebildeten gelegen ist. Caudatum und Putanten zeigen auch
patholngische Breite. Von einer Faserabnahme in ihnen kann gegeniiber Taf. 46,
die Rede sein, wenn man in Betracht richt, dali der vorliegenden Abbildung
 Expositionszeit sugrunde liegt, Ge weist den Befund von Taf. 44, Fig. 4
zeigt im Vergleich au oraleren Schnitten eine weitere Faserverarmung, Diese
jetzt im ganzen 4 eine gleichmafbige. Man sieht auch helle Streifen sich aus
 Ubergangsstelle von Ci und P fortsetzen, Sie kommen durch den Ausfall
zwischen Pallidum nnd Thalamus -+ Hypothalamus zustande.  Sonst zeigen
eine Anomalien, CL ist verschmilert. Dler chen angeschnittene Nucleus
(Nr) und seine Kapselfaserung lassen ebensowenig wie die Substantia nigra (Sw) eine
erkennen. Der ventralste Teil von Forels lateralem Thalamuskern ist noch
verschmilert, Sonst zeigt der Thalamus keine erkennbaren Abweichungen.
‘Mgt 46, Fig. 8. Die Abbildung bringt bei achtfucher VergroBerung Teile eines
welcher o,7 mm kauda] von dem Taf. 46, Fig. 2 wiedergegehenen gelegen ist:
Put in Ge cindringenden Faserbiinde] zeigen keine Abnahme, Jetzt ist der
te Teil von Ge wieder eher dunkler als das iibrige Ge. Gi zeigt dieselbe Kleinheit
hmifige Faserarmut der vorigen Figur. Die faserarmen Stellen an der Uber-
gwischen € und P treten hier dagegen weniger hervor. CL ist nach wie vor
seine Yerschmilerung etwa um die Hilfte chatakterisiert. Die ubrigen ah-
Hirnteile lassen keine Anomalien erkenmen.
48, Fig. 4 gibt bei der gleichen achtfachen Vergroferung Nv in seinem
Umfang wieder. Wir kinnen weder an Nr selbst, noch an seiner Umgebung
etwas Anormales erkennen, fd
48, Fig. 5 bringt bei der gleichen achtfachen VergriBerung Nr und seine
von jenetn normalen 14 jihrigen Knaben, dessen Gehirn schon Taf. 44.
und 3 sowie Taf. 45 Fig. 3 entnommen sind, Das der Abbildung mgrunde
hotographische Negativ war etwas [inger expaniert als dasjenige der vorigen
Ein Vergleich mit der Fig. 4 diirfte bei Beriicksichtigung dieser Tatsache unsere
Rt stlitzen, dal N und seine Umgebung in Fig. 4 keine Anomalien erkennen [iBt-
, 47, Fig. 1 zcigt uns das linke Striatum dicht ver dem kaudalen Ende won
hier weisen Ne¢ und Put eine pathologische Breite und Ge eine anormale
uf. Die den kaudalsten Teil von Put durchsetzenden Faserbiindel stammen
Gyrus temporalis superior. :
ir bringen jetzt einige Schnitte aus dem kaudalsten Teil der rechten Hemisphaere.
47, Fig. 2. Das gesamte Pallidum ist auch hier anormal klein und faserarm,
ehlen — wie links — vornehmlich die dicken Fasern. Auch hier ist il schmiler
Die krankhafte Faserarmut ist eine gleichmiBiger verteilte als I, La ist ganz
Auch die anderen Grenslamellen sind in ihrem Fasergehalt verarmt. Das hier
grifiten Ausdehnung getroffene HY ist etwa um die Hilfte reduziert. Man
f. 44, Fig. 3! Von H! sieht man nicht die normalen dicken Biindel in il ein-
. wtl + wtm sind schmiler als der dorsalere Teil des lateralen Thalamuskerns
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Pal. 47, Fig. 3. Es handelt sich hier wm einen Schnitt, der beinahe 3 mm kaudaler
liegt als der Taf. 47, Fig. = abgebildete. Neben den in der vorigen Figur beschriebenen
Defekten im Fasergehalt des Pallidwm ist hier noch spegiel] ein solcher von Gim hervor-
zuheben, e Reduktion von H2, CL und den dicken Faserbiindeln in #¢f geht sehr guy
aus cinem Vergleich mit Taf. 45, Fig. 3 hervor. Auflerdem zeige der medial von »ine -
gelegene, in der Figur nicht bezeichnete Kern me eine Verkleinerung und einea Faser-
schwund.

Tal 47, Fig. 4. N¢ und Pui sind auch hier gegeniiber dem Pallidum avffallend
breit, wenn auch diese Eigentiimlichkeit nicht so hervortritt, wie in der linken Hemi-
sphiire. The Faserarmut von Ge 1iBt sich speziefl auch daran erkennen, daB Ge heller
izt als der dorsale Teil des Campus Arnoldi (A)., CL zeigt hier die gleiche Verschmillerung,
die wir in der linken Hemisphiire bereits konstatiert haben, Andere Anomalien haben
wir in dicser Abbildung nicht feststellen kinnen,

Taf 47, Fig. § zeigt cinen Schnitt aus der Brickenregion. Die ganzen Dimen-
sionen sind gegeniiber der Norm etwas verkleinert. Das gilt auch von den Bindearmen
und Pyramiden, Man ziehe mym Vergleich Taf. 57, Fig. 4 heran! Einseitige Anomalien
sind nicht festzustellen.

Das Markfagerbild zeigt dberal] in der Hirnrinde eine ditrftige Entwickelung.
Eine Reihe daraufhin durchgesehener Schnitte 16t aber keine qualitativen Abweichungen
von der normalen Architektonik eckennen. Das Giesonbild der Adrea giganfopyrani-
dalis weist verhilltnismiilig kleine Ricsenpyramiden, aber sonst normale Schichtungs-
verhdltnisse auf. Das Giesonbild des Corfex cerebeili it nichts Pathologisches er-
kennen. Auch das Mark, die Stiele des Cevebellun und die Dentaia zeigen auler einer
pewissen Kleinheit nichts Anormales.

¢) Zusammenfassung dez anatomischen Befundes.

In eimem allgemein kleinen und markarmen Gehirn zeigt das Pufamen
eine anormale Breite und Vorwdlbung nach auflen., Ebenso ist das Clausirum
auffallend breit. Umgekehrt sind das Pallidn (in ihm vor allem Gif), das
Covpus Luysi und in geringérem Grade die Thalamuskerne of!, @im und mo
speziell klein. Die oralsten strio-pallidiren Fasern sind zum Teil verschwunden.
Dagegen kann von einer Verminderung der dicken strio-petalen Fasern, wenigstens
innerhalb des Putamen, nirgends die Rede sein. Statt dessen ist ein gewisser
Teil der dicken Fasern, welche zwischen Ge¢ und Thalamus 4 Hypothalamus
verlaufen, geschwunden. In weit stirkerem Mafle fehlen aber die dicken Fasern,
welche &7 und Thalamus + Hypothalamus miteinander verbinden. So zeipt
H? eine Reduktion um die Félfte und ist ein grofer Teil der pallido- Luysischen
Fasern ausgefallen. Das etwa um die Hilfte geschrumpfte Corpus Luyst zeigt
in der erhaltenen Groflenausdehnung annihernd normalen Faserpehalt. In
vil treten die typischen dicken Fazerbiindel nicht hervor. woiém und me sind
faserarm. Fasernusfille in der Substantia nigra, dem Nuclews ruber und seiner
HKapsel lonnten nicht festgestellt werden,

C. Epikrise. .

Diie erst nach der Geburt emsetzende, allmihlich zur Versteifung fithrende
progressive Athetose liell uns von vornherein eine progressive Erkrankung des
strifren Systems vermuten, Wir haben diese vornehmlich in jenem Untergang
der Fascrung des Pallidum gefunden, wie er uns aus den Fillen Fischers und

Rathmanns bei etwas spiiter im Leben einsetzenden Erkrankungen bekannt war,
130 .
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it der ,,blade Gesichtsausdruck™ eine Amimik darstellt, Wageﬂ wir
cntsr:henden,

chen Feststellungen stimmt die Volumen und Faserredukticn ']i':
 und me und die Faserverminderung in der Decussatio Foreli iiberein.
| hed,a.rf die Tatsache, dall es uns nicht méglich war, Verinderungen
s ruber, seiner Kapsel und in der Substantta nigra festzustellen, weiterer

--g: schon oben 5. 646 hervorgehobene Bedeutung der Verminderung
ken f-Bindel in ¢l werden wir noch 5. 763 zuriickkommen,

21. Thomallas Fall Oskar M. (B5f rd).

'H&'t Kallege Thomalla wird cine ausfithrliche Darstellung des Krankheits-
:hpaiter in diesemn Journal bringen. Wit geben hier nur ein ganz kurzes

A. Zusmmmenfassing der Krmkmgmkwkte
_Als Achtmonatskind schwierig, aber nicht asphyltisch geboren.  Tod mit

atur fithrten schlieBlich zu einer allgemeinen, auch im Schlafe nicht
schwindenden spastischen Versteifung, Die Verschlimmerung voll-
schubweise unter dem voriibergehenden Auftreten durch Willkiir-
gen und psychische Erregungen gesteigerter spastischer Krampf-
le und noch schneller wieder aus dem Krankheitsbild geschwundener,
wihrend ibrer Existenz dauernd im Wachsein vorhandener athetotischer
wegungen, Die [ Korperhilfte war im allgemeinen etwas starker betroffen.
mihlich auch Stérung der Sprache, zuletst auch solche des Schluckalktes
“des Urinlassens.  Vor der allpemeinen Versteifung miflige Steigerung der
enphiinommene, Erhaltensein der Hautreflexe, beiderseitiger Babinski. Dieser
‘noch am Ende des Lebens im Amylenhydratschlaf festgestellt. Bei Nach-
 der Spannungen Hypotonie. :
Keine Lihmungserscheinungen oder Sensibilititsstorungen, kein Intelligenz-
B, Anatemische Untersuchung.

a) Makrozskopischer Befund.
~ Bei der Sektion wurde ein Odem iber den zwei kandalen Dritteilen der Kone
itdt des Grofhirns festgestellt. Gehirngewicht = 1190 g.
Das mach Formalinhiirtung uns zogesandte Gehirn zeigte eine guie Entwickelung
Oberfliche, hier wie aui mehreren Frontalschnitten keine herdfgrmgen Verd
ungen und nur vorn eine gane Jeichte Erweiterung der Seitenventrikel,
Das Riekenmark fiel durch seine Kleinheit auf.

bj Mikroskopischer Befund,

@) Untersuchung an herausgeschnittenen Sticken,

 Tak 48, Fig 1 gibt uns einen Ausschnitt aus dem dorsalsten Teil der Kuppe des
Gyros centralis posterior. Links haben wir O. Vogts Feld 89, Bei dem § gehe dieses
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unter Zellverarmung und Auftreten gréBerer Pyramidenzellen in IFT, gleichze:
Verbreiterang von T sowie einer Verarmung von 1 in das Feld 70 dber. Der gan;
Rindenschnitt zeigt dic normale Architektur und keine pathologischen Befunde. Fs
kann hier weder von einer ontogenetischen Retardierung, noch von einem Zelluntergarg
von Ganglienzellen mit nachfolgender Newrogliawucherung die Rede sein,

Tak 48, Fig. 2 stammt aus dem frontalen agranuliren Gebiet. Wir begegnen
einer durchaus normalen Architeltur. Speziell befindet sich an der Grenze zv
III und Fa weder eine aus einem friben ontogenetischen Stadium zuriickgebli
Kérnerschicht, noch ist ein Untergang von Ganglienzellen oder eine Neurogliawucher
festzustellen, Auch das Gefilsystem tritt nur in normalen Grenzen in Erscheimg

Tal. 58, Fig. 2. Wir haben hier die dres gigamtopyramidalis vor uns. Sie
die fiir die einzelnen Schichten charakteristischen architektonischen Merkmale.
besteht weder eine durch Nervengzellsrmut und Ersatzneuroglia charakterisierte
noch eine pathologisch stark erhaltene I'T7. Die Riesenzellen sind von normaler G
Das geringere Volumen vieler Zellen im Vergleich zu der von einem 43 jithrigen Ma
stammenden Fig, 1 beruht vor allem auf einer stirkeren Entfirbung. Der wenig
entldrbte Schnitt, dem Taf. 48, Fig. z entnommen ist, zeigt die Klobigkeit der Zellen
von Taf, g8, Flg 1, Der grofen Differenz in der Eelidldmgkmt diirfte hauptsichlich
eine Differenz in der Schnittdicke zugrunde liegen. Gerade die varliegende Figur zmgt'
den hohen Grad technischer Fehlerquellen.

Tal 48, Fig, 3. Die Nervenzellen vom kleinen T}’pus des hier zur Abi:-:ldu:q'
gelangten Aﬂsschmttcs aus Ny sind — wie ein Vergleich mit Taf. 2, Fig. 1 und a.u{:ll
Taf. 1g, Fig. 1 lehrt — zweifellos etwas kleiner als in der Norm, V.clltu:ht ist auch die
Zahl der Ganglienzellen des grofien Typus verringert, Andere pathologische Ver-
inderungen konnen nicht konstatiert werden. Die Abbildung ist wie die folgenden
dem gleichen Schnitte entnommen. Derselbe stammt aus der Gegend, wo die Com-
missura anterior auf die andere Seite iibergeht, ist also zwischen den in Tal. 4o, Fig. 3
und Fig, 4 abgehildeten Schnicten gelegen.

Tal 48, Fig. 4. Ein Vergleich mit Taf, 1, Fig. 1 lifit in dem hier abgcb:ldzt
Putamen keine Anomalien in der Arc:hlte]ﬂumk erkennen, Wir haben — wenigs
annihernd — die normale Zahl und GriBe der Ganglienzellen, ein normales Zurii
treten der Neurogliakerne und kein pathologisches Hervortreten des GefdBsystems,

Tal. 48, Fig. 5bringt einen Ausschnitt avs dem oralsten Teil des Pallidum externum,
Als pathologischer Befund ist sunichst eine groBe Zahl sehr dunkel gefiirbter, iiber
den gatizen Schnitt zerstreuter Konkremente aufzufihren. Die Zahl der Ganglien-
zellen zeigt gegentiber der Norm keine Verminderung, Es fiillt aber schon bei dieser
sofachen Vergriferung auf, dall die Dendriten anormal stark gefirbt sind, Die Zahl
der Neuroglizkerne hat sich nicht vermehrt, ebenso weist das Gefiilsvstem keine Ano-
malien auf. ‘

Tal. 48, Fig. 8. Das Pallidum dnternum zeigt sehr viel weniger Konkremente,
In der Abbildung haben wir nur ein einziges ganz links unten. Auch hier Eillt aber die
anorma] starke Firbung der Dendriten auf. Sonst 1808t die Figur nichts Pathologisches
erkennen,

Bielachowsky figt noch auf Grund seiner Priiparate vom Pallidum folgendes
hingu

,Die unter normalen Verhdltnissen in dicsem Kerngebiet vurkumnmﬂgn Kon-
kremente treten hier in anormal groBer Zahl anf. Sie sind meist kiumpige oder eifirn
Gebi]de: welche sich mit basischem Himatoxylin und basischen Anilinfarbstoffen
intensiv firben. Durch Versinterung benachbarter Kiigelchen entstehen hiufig Maul-
beerformen. Auch an der Oberfliche von Kapillaren und prakapillaren Gefiilien liegen
hiiufig feine Kornchengebilde mit denselben Farbreaktionen. Es fehit jeder Anhalts-
punkt, dall diese Korperchen durch Inkrustation priformierter Gewebsbestandteile
entstehen. Es spricht vielmehr vieles dafiir, dal sic avs einer allmihlichen Umwandlung
von Niederschlagsprodukten der Gefillymphe hervorgehen.,  Fiir diese Auffassung
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h die Tatsache, dafl die perivaskuliren und adventiticllen Lymphriume
GefilBie hiufiy von ciner blaBgefirbten, homogenen, aus Lymphnieder-
hervorgegangenen Masse erfillt sind. Die Firbungsintensitit der Korperchen
ibrigens in weiten Grenzen,

Zellen des Pallidum sind im Nisslpraparat abgeblabt. Die chromatophilen
ihres Zellplasmas sind verwaschen. Thre Kerne sind hiufig geschrumpft
Falten in der Kernmembran, Die plastischen Randstreifen, welche die
r und noch deutlicher ihre Dendriten schon in der Norm hesitzen, treten als
nlich breite Binder hervor. Dieser Umstand 1ift die Dendriten schon im
hen Bild anormal stark hervortreten, Dagegen fehlen in den Silber-
trotz guten Gelingens der Firbung sowohl an den ZellkGrpern wie an den
n der Pallidumzellen die unter normalen Verhiltnissen an ihnen zahlreich
e Auerbach-Heldschen Endformationen.'*

mub bei allen diesen Befunden am Pallidum darauf aufmerksam gemacht werden,
i oralsten, relativ gesunden Teil desselben erhoben sind.  Leider haben wir
Zweck der feineren histologischen Untersuchung herausgeschnittenen Block
um starksten etkrankten Teile von Ge 4+ Gf entnommen.

8, Fig. 7 lehrt uns, daB auch hier der Nuclews substantice innominatae

Dentatum fand Bielschowsky normale Verhaltnisse, .Keine quantitativen
itativen Verinderungen an den Ganglienzellen.

Riichenmark ist nach Biclschowsky in seiner ganzen Linge auffallend
schmichtig (Mikromyelia congenita).

Zervikalmark ist die Verkiirsung des dorso-ventralen Durchmessers sehr
: Ein distinkter Faserausfall hat in der weillen Substanz nicht stattgefunden.
) in der grauen Substanz sind Zellausfille in den einzelnen Zellgruppen nicht mu
tieren. Im Gliapriparat ist eine diffuse Vermehrung des gliisen Fasergeriistes
weillen Substanz machweisbar, welche sich aber in miBigen Grenzen hilt.
nswert ist die Tatsache, daf der Zentralkanal in seiner ganzen Linge vom
al- ‘bis Sakralteil offen gebliehen ist und stellenweise kleine Divertikel bildet,
‘mach dem Septum longitudinale posteriuns hin gerichtet sind.

) Untersuchungen an der Markfaserserie.

49, Pig. 1 zeigt aus der Brickenregion normale Brackia conjuntioe und Pyra-
auch keine pathologischen Abweichungen in der Haube. :
, Fig. 2, Das Strigtum weist normale Grélenverhiltnisse auf. Der Innen-
Ne enthiilt auch die normale Zahl von Faserhiindeln, Der Faserhiindelgehalt
sinkt hier ehenfalls nicht unter die Norm. Das Corpus callaswm {Ce) ist nor
L.
Fig. 8. Das Strintum und das chen angeschnittene Pallidum externum
normale Faserbiindelzahl. Auch existiert die typische Farbendifferenz
en Striatum und Pallidum, Im Vergleich sum vorigen Fall ist das Striatum
 (vgl Tal. 43, Fig. 11). :
Fig. 4. Putamen und Pallidum zeigen hier cine starke Breiten- und eine
usdehmung. Beziiglich des Putamen erinnert dieser Befund an den-
vorigen Falles, Dabei weisen die Markfaserbiindel von Ne¢ und dem dor-
n Put zweilellos eine pathologische Abnalme auf, TBei stirkerer Ver-
kann dabei keine Abnahme der dicken striopetalen Fasern mit Sicherheit
werden. (7e ist in seiner dorsalen Hilite und vor allem in seinem dorsalsten
haft markarm. Man ziehe die normale Fig. 3 und die in anderer Form
veriinderte Fig. 1 der Tal. g4 heran! Dabei Jehrt die mikroskopische Be-
daff an dem Faserschwund in erster Linie die sirio-palliddren Faserbiindel
1. Aber auch die dicken Einselfasern des Pallidwm sind danner und weniger
- Ebenso begegnen wir im dorsalsten Teil des Pallidun internum einer krank--
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hatten Aufhellung. Auch hier lehrt ein Vergleich mit normalen Gehirnen, daB cs sich
dabei nicht nur um ein Fehlen von pallido-stridres Bindeln handelt, sondern dal auch
dic dicken Fasern eine EinbuBe erfahren haben. AuBerdem sind hier — wie an der
entsprechenden Stelle des Pallidum externum — die wohl als Endverfistelungen auf-
zufassenden, feinen Einzelfasern vollstindiz verschwunden. Die Ansa lemficularis
und ihre mediale Fortsetzung sowie die Lamella limitans zeigen gegeniiber einem norma
Priparat eines gleich alten Kindes eine geringere Faserzahl und ein durchgiingig
ringeres Kaliber der Markfasern.  In dieser, wie in den folgenden Abbildungen sind
der ventrale Teil von i, Fasérinseln im Stratwm reficnlatum lateral von Ne, Ca und
andere aus sehr ditnnen Markfasern bestehende Fasermassen so hell wie in einem sehy
stark differenzierten Schnitt. Eine so starke Differenzierung licgt aberin diesen Schnitten
nicht vor. Es haben vielmehr alle diinnen Markscheiden dieses Gehirns eine auller-
gewdhnliche Tendenz, bei der Entiirbung das Himatoxylin wieder abzugeben, Wir
verfiigen aber auch dber Priiparate, in welchen diese diinnen Markfasern alle gut ge-
firbt sind. In derartizen Priparaten zeigen Striatum und Pallidum die gleichen patho-
logischen Faserverhiiltnisse wie in den abgebildeten Schnitten.

Taf. 49. Fig. 5. Der zmm weiter kaudal gelegene Schnitt bestiitigt in- jeder
Weise den bel der vorigen Abbildung erhobenen Befund, Hervorsuheben sei nur noch,
dafi — offenbar parallel der Volumenreduktion des dorsalen Teils von Ge — die Lameila
exierna in ihrem dorsalen Teil eine pathologische Einbiegung nach innen aufweist,

Taf. 50, Fig. 1. Zunichst seiauf die pathologische Faserarmut des Casndatum
der I. Hemisphilre hingewiesen. Dann sei hervorgehoben, daB auch hier das ganze
Lentiforme eine anormale Einbulle in seinem dorsal-ventralen Durchmesser
erfahren hat. Dagegen hat aber das Putamer an Breite zugenommen, wihrend
das Pallidum avch in diesem Durchmesser reduziert ist (vel. Taf, 16, Fig. 1r, Taf. 44,
Fig. 3 und Taf, 45, Fig. 3).- Dabei ist hier aber Ge anormaler Weise ehenso hreit wie
i und auch gegeniiber normalen Schnitten pathologisch breit. Dementsprechend
erweist sich in Bieser Schnittebene Ge als etwa um die Hilfte, Gf als noch stirker gegen
die Norm verkleinert. Im Innenteil von Put zeigt der dorsale und der ventrale Ab-
schnitt eine so geringe Zahl von Faserbiindeln, dall sie entsprechend unseren Aus-
fihrungen auf 3. 650 als pathologisch bezeichnet werden mull. Dabei Jehren stirkere
VergriBlerungen auch hier ein gutes Erhaltensein der dicken strio-petalen Fasern,
Der dorsalste Teil von Ge ist stark verschmilert und enthehrt fast vollstindig der
strio-pallidiren Fasern, Parallel seiner Reduktion-weist Le die fiir die r. Hemisphiire
schon aus der vorigen Figur bekannte Kniclung auf, (¢ Bt im dorsalen und ventralen
Viertel eine Faserverarmung deutlich erkennen. La, AL, LI und Ji* zeigen gegeniiber
normalén Priparaten cine mehr oder weniger ausgesprochene Reduzierung,

Die v. Seite der Abbildung ist in ganzer Ausdehnung deutlich heller als die i
wihrend diese Differenz fiir die Hirnrinde nicht existiert, Fs handelt sich dabel um
eine Tatsache, die durch dic ganze Serie zu verfolgen ist, wenn gie auch um so geringer
hervoreritt, je weniger weit man den Differenzierungsprozel bei der Entfirbung ge-
trichen hat. Eine Erklirung kinnen wir fiir diese Tatsache nicht geben, Die Grillen-
verhiltnisse von Pui und Ge + G sind annihernd die gleichen wie 1. Innerhalb von
G1 hat sich das Verhiltnis noch zu Ungunsten von Gil verschoben. Tn Put ist vornehm-
lich der dorsale Teil faserarm. Le zeigt auch hier jhre dorsale Einknickung. In e
15t der dorsalste Abschnitt ganz besonders hell, Aber noch die ganze dorsale Hilfte
ist faserirmer als die ventrale. Dieser Faserarmut liegt auch ein betrichtlicher Aus-
fall dicker Fasern zugrunde. In (i sehen wir nicht nur eine dorsale, besonders helle
Zone, sondern auch die ventralen drei Finftel von il zeichnen sich durch spezielle
Faserarmut sus, In Gim ist auch der ventralste Teil heller als die mittlere Haupt-
partie. L ist besonders faserarm und hebt sich deshalb nur sehr wenig von ihrer
Umgebung ab, A1, LI, die durch Pi #=u H® zichenden Fasern und H2 selbst sind
schmiiler als in normalen Priiparaten gleich alter normaler Kinder, Ebenso ist vl
zweifellos reduziert, E s
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Taf. 50, Fig. 2. Der der Abbildung zugrunde liegende Sehinitt liegt etwa 1 mm
kaudaler von dem in der vorigen Figur wiedergegebenen.

In den [, zum striren System gehorigen Gebilden hat sich nichts Wesentliches
geandert. Im einzelnen sei nur nochmals folgendes hervorgehoben,  Pat ist breit,
(e zeigt die Breite von Gi. Te Faserbiindel im mittleren Teil von Pauf sind mblreicher
als dorsaler und ventraler. Die dorsalen zwei und das ventralste Fiinfte] vom Ge weisen
sine anormale Helligkeit anf. Das gesamte i ist anggesprochen faserirmer als das
dritte und vierte Funftel von Ge. Dabei Fillt speziell der ventrale Teil von Gé durch
seine Helligkeit auf. La (in der Figur nicht bezeichnet, direkt iiber der Begeichnung
_AI* gelegen) hebt sich infolge ihrer Faserarmut kaum von der Umgebung ab. Al
LI, die Verbindung zwischen LI und H? sowie 2 selhst sind verschmilert, Ferner
sreten die aus Y in den Thalamuskern o4l einstrahlenden graberen Biindel sehr zuriick.
Endlich ist der dersal und dorso-medial von 4 gelegene Thalamuskern wmu, wie die
Commissura mollis sehr markarm. Man vergleiche Taf. 16, Fig, 1 L1

i Die r. Halfte der Abbildung ist in ihrer Gesamtheit ehenfalls schwiicher gelarbt
als die L., Aber der Unterschied awischen den beiden Teilen ist geringer als in Fig. 1
dicser Tafel. Die stirkere Faserabnahme in Ge -+ i gegenitber L ist daher auf die
Jiffuse Farbendifferenz nicht mrickzufihren, Diejenigen Partien von Ge 4 G, welche
1. am markhaltigsten sind, sind es auch r.. Aber der absolute Faserschwund ist r. ein
viel betrichtlicherer. An ihm sind die dicken Fasern stark heteiligt. Die Grenzlamellen,
H2, gl und my verhalten sich wie L.

Taf, 51, Fig. 1. Die beiden Putamine haben die gleiche Form wie in den vorigen
Abbildungen, Dabei zeigt auch hier das wesentlich deutlichere Hervortreten der Mark-
{asern in den mittleren Abschnitten gegeniiber den dorsalen und den ventralen Partien

- eine entschiedene Abweichung von der Norm, Die auch in dieser Figur vorhandene
srifiere Faserarmut des rechten Putamen scheint uns aber hier ebenfalls nicht einfach
anf dic allgemein etwas schwichers Firbung der rechten Zentralganglien zuriick-
gefiihrt werden zu kinnen. Die Pallida sind — wie in der vorigen Figur — gegeniiber
den Putamina in pathologischer Weise verkleinert. Dabei ist Ge beiderseits deutlich
hreiter als G, wihrend im normalen Schnitt dieser Gegend das Gegenteil der Fall ist.
Im I Ge sind hier — wic in der vorigen Figur — die dorsalen zwei Fiinftel pathologisch
faserarm. Dagegen weist die ventrale Aufhellung eine geringere Aunsdehnung auf. Das
I. G zeigt munichst — wie in der vorigen Figur — gegenitber dem mittleren Teil von
(e in seiner Gesamtheit eine pathologische Faserverminderung und dann cine spezielle
in der dorsalsten und der ventralsten Partie. Im r. Geist die dorsale und die ventrale
Aufhellung noch intensiver als in der vorigen Figur. Ebenso begegnen wir im dorsalsten
Teil von Gi einem Gebiete, welches eine Faserarmut von einer bisher noch micht be-
nhachteten Intensitit darbistet. Einen westeren besonderen Fasermangel zeigt dann
noch der ventralste Teil von Gil. Es ist ferner als durchaus pathologisch zu bezeichnen,
wenn in dieser Schnittebene cine La in keinem der beiden Gi deutlich erlannt werden
kann., Die Faserreduktion in A1, LIund H® nfert sich L. darin, daf diese Fasermassen
nur wenig dunkler sind als das Corpus Luysi, Aut der 7. Seite ist die Differenz, speziell
in hezug auf LI, noch geringer. CL selbst ist verkleinert. Man ziche zum Vergleich
dir doppelt so stark vergroBerts Fip. 3 der Taf. 45 heran! Die im normalen Schnitt
aus HY in den Thalamuskern ofl eindringenden dickeren Faserbiindel treten in der
vorliegenden Figur ebenfalls in beiden Hilften ganz miriick, mo ist anch hier beider-
scits auffallend markarm.

Tat. 51, Fig. 2. Beide Caudate sind kleiner und drmer an Faserhiindeln als Kon-
trollpriparate gleich alter normaler Gehirne, Ebenso entbehren die beiden in ihrer
Hihe verkiitsten, aber normal etwas verbreiterten Putatiina fast jeghichen Faseraus-
tausches mit dem Pallidum, Tie in den Putamina hervoctretenden Biindel stellen grafiten-
teils fibres of passage dar, Die Markfaserong beider spesiell in ihrem Hohendurch-
messer stack verkleinerten Pallide ist so verringert, daf sie nicht dunkler erscheinen
als die ventral von ihnen, unmittelbar lateral vom Tractus opticus {17) gelegenen Canepi
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Armoldi. Die Corpera Luyst (CE) sind hier bereits jenseits ihrer groften Ausdehnung
setroffen,  Sic zeigen an der Stelie ihres griften Volumens eine Verminderung ihres
Hohendurchmessers um ein Viertel. Das orolaterale Mark des Nucleus ruber {INr)
sowie die Substantia nigra (Sa) Jassen ebensowenig eine pathologische Verdnderung
crkennen wie der Rest der Abbaldung.

Kaudaler gelegene Schnitte gestatten uns nicht, im Nucleus ruber oder seiner
Kapsel etwas Pathologisches festzustellen,

Die Myeloarchitektonik der Hirmrinde st — soweit dic Betrachrung einer Aus-
wahl von Schnitten entsprechende Schliisse gestattet — eine durchans normale und
fiir das Alter gue entwickelt. Die drea gigamiopyramidalis zeigt im Giesonbild zahl-
reiche und gut entwickelte Riesenpyramiden sowie keine anderen Abweichungen
von der normalen Architektonik.

Fiitbungen einzelner Schnitte der Serie nach van Gieson |assen keine Anomalien
im Cerdex cerebelli erkennen

¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Das Grafhirn erwics sich im Gegensatz zum vorigen Fall als gut entwickelt.
Speziell waren auch die Riesenpyramidenzellen der Area gigantopyramidalis
von normaler Zahl und Grofe,

Die Striata waren — wenn auch hier die Putaming noch eine anormale Breite
darboten — Kleiner als im vorigen Fall. Vor allem aber zeigten sich die Pallids
und speziell &1 stirker reduziert als in der vorhergehenden Beobachtung.. Tnner-
halb der Pallida kam es stellenweise zu einem starken Faserausfall. Dieser war
aber anders lokalisiert als im vorigen Fall. Die oralsten strio-pallidiren Fasern
zeigten sich intakt. Dagegen waren — worin unsere vorliufige Angabe in unserem
Beitrag ,,Zur Kenntnis usw. ergiinzt werden mufl — diejenigen der Cauda von
Ne¢ sowie der dorsalen und ventralen Partien der mittleren Gebiete und des
kaudalen Abschnittes des Putamen stark reduziert. Alle dicse Faserausfille traten
7. etirker auf als L. Die Grenzlamellen des Pallidum und F* waren faserhaltiger
als im vorigen Gehirn, Die dicken Fasern von il traten sehe zurick. o und
die Commissura mollis erwiesen sich als markarm, Das Corpus Luysi war etwa
um ein Viertel reduziert, aber von normalem Fasergehalt. Andererseits konnten
wir auch hier keine Anomalien in Nr, seiner Kapsel und Sn erkennen. ~

Spezicll die markarmen Fasersysteme hatten eine anormale Tendenz, das
Himatoxylin bei der Differenzierung abezugeben,  Die ganeen Zentralganglien

der r. Hemisphiire waren in allen Schnitten etwas schwiicher gefirbt als dieder L.

C. Epiferise.

Die Ahnlichkeit des klinischen Bildes mit dem in der vorigen Beobachtung
wiedergegebenen liefl uns einen Etat dysmyélinique annchmen, wenn iiberhaupt
cine der bisher von ung besbachteten pathologischen Veriinderungen in Betracht
kommen sollte. Die Untersuchung hat unsere Vermutung bestitigl.

Die stirkeren Symptome in der I Korperseite erkliren sich dureh die stirkere

FErkrankung des ». strifiren Systems.

B. Allgemeine Bemerkungen zu den vorstehenden Fillen.

Die Ursache des Untergangs von Neuronen, wice wir sie fm Etat dysmyélinique

vor uns haben, ist une ebense verborgen geblieben wie O. Fischer. Jelgersma
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hat ein verwandtes pathologisch-anatomisches Bild, dem wir unter VII als einer
Form des Etat de désintégration begegnen werden, als S ystemerkrankng
pedentet,  Fliersu mufl zunichst bemerkt werden, dafl es-sich jedenfallz nicht
um cin Absterben eines einzelnen Neuronsystems handelt, sondern um ein
partielles sehr verschiedener, hintereinander geketteter. Wir sehen Teile der
strip-pallidiren, der thalamo-pallidiren, der pallido-Luysischen und danchen
nach der dicken, in wil eintretenden Fasern von HY zugrunde gehen.  Sollten
diese letzteren Fasern, deren anderes Ende vorliufig nicht bekannt ist, — ént-
sprectiend den Schliissen T Vogts (s. oben S, 6461 aus myelogenctischen
Bildern — von H! durch H? ins Pallidum ziehen, so kénnte man gegeniiber der
Jelgersmaschen Auffassung zu der Annahme kommen, dafl eine primire
Sehadigung der Grundsubstana des Pallidum ein allmihliches Ab-
sterben aller derjenigen Nenrone zur Folge hat, welche eine rdumliche Beziehung
qum Tallidum haben. Der mehr herdftirmige, als systematische Untergang
von Markfasern des Pallidum konnte zur Stiitze dieser Ansicht herangezogen
werden, Andererseits wiirde der Nachweis, dall die aus H' in vl einstrahlenden
Faserbiindel micht ins Pallidum geraten, diese Auffassung zugunsten der A
nahme einer Systemerkrankung im Sinne einer solchen vonm Neuronenketten
widerlegen.

Thie anarmal leichte Entfirbbarkeit der Fagerungen mit diinnen Markscheiden
i 21, Fall kénnte die Tdee nahe legen, dafl der progressiven Erkrankung der
Faserung des stridren Systems eine angeborene Hypoplasie ihrer Markscheiden
sugrunde liege. Dieser Erklirungsversuch kann aber filr den 20. Fall nicht in
Betracht kommen.

Gehen wir nun zu der Pathophysiologie der Symptome iiber, s0 milssen
wir zundchst hervorheben, dalt das Striatum in den vorstehenden Fillen wenigstens
fiir groBe somatotopische Bezirke so intakt ist, dafl seine Erkrankung flir das
Symptomenbild nicht in Betracht kommt. Wir miissen vielmehr zur Erklirung
die pathologische Verinderung des Pallidum heranziehen, [Es handelt sich also
um ein Pallidsmsyndrom, Bezilglich des Schlufistadiums desselben, der Dauer-
kontraktur, kann unserer Ansicht nach ein durch den pathologischen Progel
pegebener mechanischer Reiz nicht in Betracht kommen. Wir glauben deshalb,
die Dauerkontraktur als einen Ausfall der Pallidumfunktion und damit
als subpallidare Hyperkinese oder aber als eine schr starke Vereinfachung der
Pallidumfunktion deuten 2zu missen.

— Fz fragt sich nun aber weiter, wie jenc anfallsweise auftretenden
spastischen Zustinde und jene athetotischen Bewegungen zu erkliren
sind, welche entweder der Dauerkontraktion vorangingen oder sich bis zum
Tade in den bis dahin nech nicht der Dauverkontraktion verfallenen Korper-
teilen erhiclten. Wir miichten uns vorldufig in der Beantwortung diezer Frage
profic Zuriickhaltyng auferlegen. Nur auf eine Erklirungsmoglichkeit wiinschen
wir hinzuweisen. Es liegt vielleicht nahe, diese Motilititsstirungen auf Reiz-

v hyperkinesen zurickaufithren, d. h. aul Hyperkinesen, die durch mechanische
Reize des pathologischen Progesses ausgelést werden. Fs gibt aber noch eme
andere Deutungsmaglichkeit. Es ist z. B. durchaus nicht notwendig, bei dem
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chronischen Halluginanten — wie es ofter geschehen ist — derartige mechanische
Reize anzunehmen, sendern wir kénnen seine Sinnestiuschungen — wie O, Vogt
cs 1803 fiir die unseres normalen Traumlebens versucht hat— auf eine Stauung
* neuro-dynamischer Reizenergie infolge herabgesetzter Ableitungsmoglichkeiten
zuriickfiihren. Diese herabgesetzten Ableitungsmoglichkeiten duflern sich gleich-
zeitig in einer Kritiklosigkeit des Halluzinanten gegeniiber den Sinnestiuschungen,
welche man als eine Storung der Koordination des Denkens bezeichnen kimnte,
Auf einen hnlichen, also schon heute mehr in seine Einzelheiten zerlegbaren
Mechanismus konnte man bei einer Zerstérung eines Teiles der Nervenbahnen
des Pallidum jene pathologisch intensiven und zugleich inkoordinierten Hyper-
kinesen guriickfiithren, welche uns in der Athetogse und in Anfillen von Muskel-
spasmen entgegentreten. Wird doch erstens bei der uns hier beschiftigenden
Frkrankung die thalamo-pallidire Reizenergie infolge Zersttrung zahlreicher
thalamo-pallidirer Bahnen in die iibrig pebliebenen Leitungen zum Pallidum
hineingezwiingt! Ist doch zweitens ein Teil der pallido-fugalen Nervenbahnen
vernichtet! Und kann endlich drittens nach einer particllen Nekrose des Fallidum
die Einwirkung an sich intakt gebliebener Striatumpartien doch nur noch eine
eingeengte sein!
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V. Fille von Totalnekrose des Striatum.

29, Thomallas Fall Alfred L. (Bf. 17).
. Zusammenjassung dev Krankheiisgeschichie,

Die in der S, 639 zitierten Arbeit von Thomalla sehr ausfiihrlich wieder-
gegebene Krankheitsgeschichte wollen wir nur, kurz resumieren.

Es handelt sich klinisch um einen Torsionsspasmus, welcher in %y Jahren
sum Tode fithrte und in der letzten Lebenszeit in cine allgemeine Muskelsteifig-
kkeit des ganzen Korpers iiberging.

Der Patient erkrankte im Alter von 124, Jahren mit Torsionsbewegungen
im rechten Bein. Bald nahmen auch der Rumpf und der rechte Arm an
den anfallsweise auftretenden Verdrehungen teil. 4 Monate nach Krankheits-
beginn kamen Sprachstorungen hinzu. 2 Monate spiter traten auch Schluck-
stérungen auf und lief der Speichel aus dem halb offen stehenden Munde heraus.

Bei der dann folgenden Aufnahme im Krankenhaus zeigte der Patient Dreh-
attacken des ganzen Karpers mit Ausnahme des frei bleibenden linken Arms.
Diae Gefithl, beobachtet zu werden, steigerte die Symptome zeitweise; aktive
Bewegungen der an den Krampfanfillen teilnehmenden Karperteile taten
dies stets.

Die Sprache wurde nach einigen Worten unméglich.

Allmihlich gingen die anfallsweise auftretenden Spannungen in dauernde
Steifigheit ber.  Der L Arm nahm an dieser Versteifung chenfalls teil.

Der Schlaf milderte in der ersten Zeit des Krankenhausaufenthaltes bis
zu pinem gewissen Grade die Erscheinungen.

Grobe motorische Kraft, Sensibilitit, Intelligenz ineakt.

Sehnenphinemene und Hautreflexe auslasbar,

Babinski héchstens zeitweise rechis angedeutet.

Noch keine Tehaarung an den Geschlechtsteilen und in den Achselhohlen.
Sehr unentwickelte Genitalien,

Voritbergehend wiihrend 14 Tage durch passive Bewegungen, aber nicht
willlgiirlich iberwindbare Fixationskontraktur in den Armen. Wahrend
dieser Zeit grofie Neigung zu Mitbewegungen in den Beinen bei jedem Versuch
zu ciner aktiven Bewegung.

Fin einziges Mal im Hyoscinschlaf athetotische Bewegungen in der rechten
Hand und Babinski beiderseits. Am folgenden Tage noch andeutungsweise
diese Bewegungen im Wachen, .

Tod an Schluckpneumonic.
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B. Anatemische Unlersuchung.
al Makroskopischer Befund.

Aulier einer Pneumonie wurde eine Kolloidstruma der Thyveoidea und eine anf-
fallend kleine und an der Oberfliche grobhockrige Leber festgestellt.

Das Gehirn wog 1340 g und zeigte duBerlich keine Anomalien. Ide Ventrikel ent
Iielten nur kleine Mengen klarer Flissigkeit.

Das Rilckenmark wnd seine Hiute zeigten makroskopisch keine Besonderheiten,

Bei einem Frontalschnitt durch das Gehimn in der Gegend des Pulanien fallen
schwere Verinderungen in diesem auf. Das Putameén erscheint auf beiden Seiten stark
verschmilert. Das Gewebe ist teilweise zerkliiftet und sinkt unter das Niveau der
Schnitefliche hinaly. Die Konsistenz des Putamen ist ‘aufl beiden Seiten weicher als
disjenige der Nachbarteile.

bj Mikroskopischer Befund.
e| Untersuchung an herausgeschnittenen Hmrnstiicken,
1. Cortex.

Taf 62; Fig. 1 bringt cinen Schnitt aus der drea giganfopyremidals. Es ist hier,
wenn auch immer noch in rudimentirer Form, die J¥. Schicht besser vorhanden als
in einem normajen menschlichen Gehirn d]e:ses Alters.  Andererseits -lehrt uns ein
Vergleich mit Taf. 3r Fig. 3 und Taf. 33, Fig. 1 — vor allem unter Benutzung einer
Lupe —, dal es gich in der vorliegenden Figur nicht um die fir die Huntingtonsche
Chorea ch.arakteristische, einem Untergang der . grifleren Pyramidenzellen paralle]
gehende Vermehrung der Newrogliskerne bandelt, sondern dall neben griferen Pyra-
midenzellen kleinere zellige Elemente in griferer Menge vorhanden sind, die alle aber
mehr oder weniger die Form von Pyramidenzellen zeigen, also Ganglienzellen in der
Form von echten Korrers darstellen, Es handelt sich also hier um das Echaltengeblichen-
sein eines ontogenetischen Durchgangsstadiums bis zum 14. Lebensjahr.

2. Putamen,

Taf, 62, PFig. 2 gibt im Spiegeibild einen Teil des rechten Puiamen eincs Schaittes
wieder, der etwas kaudal von dem Taf. 56, Fig. 2 abgebildecten gelegen ist. Der rechts
befindliche Teil der Abbildung stBt unmittelbar an die innere Kapsel, In diesem Ab-
schnitt beobachten. wir ein weitgehendes Zugrundegegangensein der  Ganglienzellen
und eine gegeniiber Fillen von Huntingtonscher Chorea — 2. B. Tal. 32, Fig. 1 — gering-
figige Ersatzwucherung der Glia. In den linken Partien der Abbildung ist der Unter-
gang der Ganglienzellen ein noch betrichtlicherer. Die Ersatzwucherung der Gl
ist dabei aber eine so geringflgige geblieben, dal es hier zur Entstehung eines schwam-
migen, zahlreiche Licken aufweisenden Gewebes gekommen ist. Nach Bielscho wsky
existivren in diesem Gehiet auch zahlreiche kleine Fettkémehenzellen. | Faserbildende
Astrozyten sind nur in spirlicher Menge vorhanden, Die GefilBe treten in diesem glicsen
Retikulum stark-hervor, sind aber quantitativ nicht vermehrt. An einzelnen GefiBen
findet sich eine schwache Rundzelleninfiltration der AuBenwand.”

)} Befunde an der Markfascrserie.

Daz Gehirn wurde uns in stark deformierten Blicken eingeliefert. Dieser Um-
stand erkliirt die E!lgent.umlmhe Gestaltung der abgehildeten Schnitte.  Er hat uns
aber gleicharitiy ein sicheres Urteil dber die Grifenverhiiltnisse gewisser Teile der
Zentralganglien und der  hypothalamisehen Region unmiglich gemacht.

Die Markfaserfirbung ist in allen Schnitten gegeniiber solchen eines normajen
Gehirns des gleichen Alters cine gcnngere So sind = B. in der Hirnrinde die 2. und
3- Schicht auffallend markarm. Wie weit dieser Tatsache eine allgemeine Hemmung
der Markfaserentwickelung. priimortale Schiidigungen des Marks oder: unp;eeugnebe “

T4
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Vorbehandlung der Blacke vor ibrem Einlegen in dic Chromkalilisung zugrnde ligen,
vermiigen - wir nicht zu entscheiden, Wir werden in der folgenden Beschreibung von
dieser allgemein abgeschwiichten Markfilrbung abstrahieren.

r. Linke Hemisphiire.

Taf, 53, Fig. 1 bringt ein Candatum (Ne), welches wir trotz der Schwierigkeit
der Entscheidung solcher Fragen bei der vorfiegenden Deformation dech als patho-
logisch verkleinert zu bezeichnen wagen. Der Innenteil zeigt die normale Zahl von
Markfaserbiindeln. Dagegen erkennt man unter dem Mikroskop im ganzen N¢ ebenso
sahireiche geschwiirzte, d.h. infolge des Erstickungstodes prall gefitllte. Kapillaren
wie in der Taf. 57, Fig. 2. Pat ist nicht nur zweifellos verkleinert, sondern bestehy
bis nahe an die innere Kapsel heran ans cinem Gewebe, welches durch seine besondere
Biasse und das fast vollstandige Fehlen an Markiasern von der Norm abweicht.
Ce ist in ganzer Ausdehnung durchaus erkennbar, aher — speziell in ihrem mittleren
Hauptteil — durch Markarmut ausgezeichnet.

In einem henachbarten, nach van Gieson behandelten Schnitt - hebt sich der
im soeben beschrichenen Faserpriparat durch seine Faserarmut charakterisierte Teil
von (e schon bei bloBem Auge durch Blisse von dem dibrigen Himmark ab. Unter
dem Mikroskop erkennt ‘man ¢ine Aufhellung der Grundsubstanz und eine funahme
der Neursgliakerne. Ebenso erscheint Put in ganger Ausdehnung schon bei Betrachtung
mit bloBem Auge heller als Ne und die Substanzbriicken swischen Ne und Fui, Unter
dem Mikroskop nimmt man auch hier eine fleckweise Aufhellung der Grundsubstans,
einen partiellen Schwund der Ganglienzellen und eine deutliche Vermehrung. der Neuro-
rlia wahr. :

Taf, 58, Fig. 2 zeigt Ne deutlich verkleinert, aber von anndhernd normaler Arehi-
tektonik. The bei Beschreibung der vorigen Abbildung hervornzehobene starke Fijlung
der Kapillaren tritt auch hier bei stitkerer Vergraferung hervor, Putist nicht nur nach
wie vor durch eine starke Verschmillerung ausgezeichnet, sondern enthehrt — wenn wir
von seinem  allerdorsalsten Abschuitt und spiner ventralsten Partic absehen: — fast
seiner gesamten Markfaserung. Auferdem erkennt man bei genauer Hetrachtung der
Figur in der Mitte von Put bereits cinige Substanzdefekte, Ce ist inihrem ventralen
Hauptabschaitt durch anormale Helligkeit ausgezeichnet, Die Ge von Putabgrenzende
Lamella externa st gegen die Norm deutlich verschmillert und nur durch etwas starkere
Faserdichtigkeit von dem ibrigen e verschieden. Dieser Verschmilerung Jegt dic
Tatsache sugromde, dal die normalerweise in grofer Zahl Le durchilechtenden putaminag-
pallidiren Fuserbiindel vollstindig fehlen, Ge selhst zeigt bei stiirkerer Vergrificrung
in dem unmittelbar dorsal von der Commissura anterior (Ca) gelegencn Ahschnitt einen
teilweisen Ausfall der stric-pallidiren Faserbiindel. Direkt oberhalh dieses Gebietes
befindet sich noch in der Mitte ein in der Figue eben erkennbarer linedres Faserausfall.
Songt geigt Ge in normaler Zahl strio-pallidiire (d. h. wohl ausschlieBlich caudato-
pallidire) Faserbiindel, umschlungen von dickeren Tinzelfasern in gewshnlicher Zahl
und won typischem Bau.

Tal. 53, Fig. 3. Ne Hbt auch hier it Sicherheit keine architektonischen Ver-
finderungen erkennen. Man kann nur cine gewisse Volumenverminderung aufer Zweiie]
siellen. Pt ist in ganzer Auvsdehnung nekrotiseh, Die Nekrose hat stellenweise zu
Substanzdefekten gefahrt. Sie greift hier ferner auf die mittleren Partien der Capsula
externa (Ce) itber, Dabei michten wir in suspenso lassen, ob dic in dieser und den
folgenden Abbildungen sichtbaren Spalthildungen an der Grenze von Put und Ce
wenigstens teilweise keine Kunstprodukte darstellen. Frst bei stiirkerer Vergroferng
erkennt man in Pt Reste dicker Foserm, Dagegen fehlen die feinen putamino-pallidiiren
Faserbiindel vollstindig, Dieser Umstand fiihrt auch hier dazu, daB nur eine sehr
sehmaje und blof durch etwas starkere Dunkelheit abgehobene Lamella externa FPut
gegen e abgrenze, In Ge selbst zeigt die dorsale Halfte sinen normalen Ban. Dagegen
et dic ventrale Hilfte im Volumen stark reduziert. In ihr fehlen alle feinfaserigen

141

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 139 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=139

68 CF UNDH; VOGE: LR S iy o 0
{putamino-pajlidiien) Faserbimdel. Die infolge dessén dichter aneinander gerisckten
dicken Markiasern zeigen Gullerst shlreiche varikpse, kugelige Anschwellungen.. Dal
diese ctwas Pathologisches darstellen, geht daraus hervor, dali- die dicken Fasern im
dorsalen Teil won Ge diese Varikosititen nicht oder fast nicht zeigen, Das eben an-
geschnittene Gi ist auch in normalen Gehirnén in diesem oralsten Abschnitt heller
als der dorsalste Teil von Ge. Es geht aber doch aus einem Vergleich mit normalen
Priparaten eine Abnahme seiner dicken Fasern hervor. Ein mittlerer Teil von Li ist
vollstindig nusgefallen, Der Rest von L¢ ist rediziert. Dagegen weisen Al und Li
keine sicher als solche anzusprechenden Anomalien auf.

Tqt, 53, Fig. 4. Fir N¢ wagen wir cs jetzt nichi, einen pathologischen Befund
#u erheben.  Das auch hier stark verschmijerte Puf ist nach wie vor vollstindig nekro-
tigch. Der Krankheitsprozel greift in noch intensiverer Weise auf Ce liber. Die ihrer
Natur nach zweifelbaften Spaltenbildungen an der Grenze von Pud und Ce, wie auch
die innerhalb von Put vorhandenen, mweifellos priiformierten Substanedefekte haben
sich vermehrt. Bei stirkerer Vergrifierung stellt man in Put — wie bisher — nur cine
sehr reduzierte Zahl dicker und dabei noch morphologisch verinderter Fasern fest.
Die diinnen Fasern fehlen nach wie vor. Nur ganz ventral unmitteibar iber Ca gibt es
ein paar aus markdiinnen Fasern bestehende Bindel. Le ist ebenfalls in dieser Figur
schmal und wenig von (e abgehoben. Wie in der vorigen Abbildung mull man in Ge
eine dorsale, normal gebaute Hiilite von einer ventralen unterscheiden, An der Grenze
hiider befindet gich die Bezeichnung  G¢'*. Der ventrale Abschnitt ist — wie in Fig. 3—
durch dag Fehlen feiner Faserbindel und den starken varikiosen Charakter der erhal-
tenen und dichter ansinander geriickten dicken Fasern ausgezeichnet. Fr dirfte etwi
den ventralen zwei Dritteilen des normalen Ge entsprechen, Liist zweifellos reduziert,
Fiir die tibrigen i begrenzenden Lamellen gilt diesss weniger. Dagegen ist die Zahl
der dicken Fasern in &f dentlich vermindert. Die feinfaserigen Bindel nehmen an
dieser Verarmung nicht teil. Die vorhandenen dicken Fasern aigen keine pathologischen
Varikosititen. "

Taf. 52, Fig. 5. Der bei der makroskopischen Zerschneidung erhalten gebliebene
Rest von Ne laBt keine Anomalien erkennen. Der nekrotische Prozel umiallt hier
nicht nur Put, sondern hat sich lateralwiirts ither Ce etwas auf das Claxstrum und
medialwirts auf den ventrolaterdlen Teil von e ausgedehnt. In Pud finden sich anch
in dieser Abbildung erst bei stiivkerer VergriBerung sichtbare Reste morphologisch
stark modifizierter dicker Fasern. Im ganzen Ge fehlen jetzt die dimnfaserigen strio-
pallidiren Faserbiindel, Wir begegnen nur noch dicken Einzelfazern und diesen aus-
schiieBlich in ausgesprochen varikéser Entartung. Den Rest des striiren Systems
studieren wir besser an der folgenden, diese Teile bei doppelt so starker (achtfacher)
Vergriberung wiedergebenden Abbildung,  Dagegen sei in der vorliegenden Figur
noch daraul aufmerksam gemacht, dafl die Capsuls interna (Cd) und der Thalamus
keine Abweichungen von der Norm zeigen. Das gilt speziell auch von der Zona reii-
crdatn und der Lamella thalana eéxteria.

Tal 53, Fig. 1. Man ziehe zum Vergleich Taf. 44, Fig. 3 und Taf. 45, Fig. 3 von
einem gleichaltrigen normalen Gehirn heran ! Li gzeigt jetst eine normale Breite. Es
fehlen aber die i der gesunden Li zerstreut vorhandenen strio-pajlidiren Biindel.
Auberdem zeigen die dicken Markfasern cine Verschmalerung, Das Volumen von Gi
hat nicht wesentlich abgenommen, Dagegen zeigt Gl nicht nur absolut, sondern auch
im Gegensatz #zu Gim eine pathologische Helligkeit. Sic beruht auf einer Faserverarmung
der lateral-medinl Gil durchsetzenden Bindel und vor allem auf einer Reduktion
der zwischen diesen Biindeln sich ver(lechtenden Fagern. Gim zeigr demgegeniiber eine
viel geringere Faserverminderung. Das Volumen von La, 4! und LI ist normal. Da-
wegen gibt sich ein gewisser Grad von Faserabnahme in diesen Lamellen dadurch kund,
daB sie heller sind als das anstoBende Ubergangsgehiet swischen O und P, Te weillen
Lilcken in dicsem Gebiet sind wie in den folgenden Abbildungen daraul suriickmufihren,
dafi infolge’ Uberhiirtung beim Schneiden Substanateile herausgesprungen sind,  Sie
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stellen also Artefakte dar. Im Gegensatz sur Faserverminderung der pallidiren La-
mellen zeigt 2 eine so starke Aushildung und eine so starke Fiirbung, dal man keine
Degeneration in ihm nachweisen kann. Man ziche zum Vergleich das normale H* von
Taf. 44, Fig. 3 und das stark degenerierte von Taf. 44, Fig, 2 heran! Ehenso scheinen
uns A wie auch ol und in diesem die fir den normalen vil charakteristischen dicken
Faserbiindel gut erhalten, wenn man der schon oben erwihnten kiinstlichen Defor-
mierung Rechoung trigt.

Tat, 54, Fig. 2. Man vergleiche die Abbildung mit der normalen Fig. 3 der Taf. 451
HE, 2+ H', H' und pil zeigen keine sicher erkennbare Abweichung von der Norm,
wenn man vom kiinstlichen Plattgedriicktsein dieser Gegenden in dorsal-ventraler
Richtung absieht. Dagegen dirfte CL auch bel Bericksichtigung dieser kiingtlichen
Deformitit eine Reduktion seines dorsal-ventralen Durchmessers erfahren haben.
Auf alle Falle zeigt es eine deutliche Faserabnahme, besonders in seinen lateralen Ab-
schnitten. Dheses geht klar aus dér geringen Farbendilferenz zwischen CL und Zi
hervor, wihrend diese in einem normalen Gebirn eine betriichtliche ist. Auch die Kapsel
von CL weist eine ausgesprochene Faserverminderung auf.

Tat, 54, Fig. 3. Es handelt sich um eine kilizere Zeit exponierte Photographie
einer lateraleren Partie des gleichen Schnittes. Infolge dieser kurzen Expositionszeit
erscheint das Pallidum #u Unrecht markhaltiger als in Taf. 53, Fig 1. Das abgebildete
Stitck von Pui zeigt den bisherigen Grad von Nekrose, Le ist hier wie in Tal, 53, Fig. 5
auf einen schmalen Streifen teduziert. Strio-pallidire Faserbiindel fehlen auch jetzt
in Ge vollstindig. Das dorsale Gebict, welches noch an Einzelfasern relativ reich ist
hat sich zugunsten des auch an diesen Fasern ganz verarmten ventralen Teils verkleinert.
Li zeigt ihnliche Verhillenisse wie in Taf. 54, Fig. 7. 67 weist auch hier im Gegensatz
21 Ge bloB eine geringe Volumenreduktion auf. Im ventralen Teil von Gl finden sich
mur noch einige ganz verdiinnte lateral-medial verlanfende Bindel. Die zwischen ihnen
gelegene grane Substanz zeige nur noch schiecht gefirbte Reste der sich in ihr ver-
sweigenden Faserung. Das letztere gilt auch vom dorsalen Teil von 7#l. Hier sind aber
die durchziehenden - Faserbiindel zwar ¢benfalls verdinnt, aber in anormal dichter
Aneinanderreibung vorhanden, Gim hat gegeniiber Taf. 54, Fig. 1 eine betrachtliche
Faserverarmung erfabren; eine Tatsache, die allerdings infolge der ungleichen Expo-
sitionszeiten aus einem Vergleiche der beiden Abbildungen nicht hervorgeht. La, Al
L1 und LId zeigen auch/ jetzt bei nur geringer Volumenreduktion eine pathologische
Helligkeit gegeniiber den gum Himnful zichenden Kapselfasern. Endlich sei daraui
hingewiesen, daB auch bei der kurszen Expositionszeit dieser Figur kaum eine Farben-
differenz zwischen dem lateralen Zipfel von CL und zwischen Zi besteht.

Taf, 54, Fig. 4. Es ist hier CL in seinem grifiten dorsal-ventralen Durchmesser
getroffen, Seine starke Verschmilerung erkennt man sofort bei einer Betrachtung der
won einem ebenso alten normalen Gehirn stammenden Fig, 5 der Taf. 44. Seine aleich-
zeitige pathologische Faserarmut ist leicht festzustellen, wenn man in den beiden
Figuren die Dunkelheit von CL mit derjenigen der Substantia nigra {Sa) vergleicht.
H* H und o lassen auch hier keine Anomalien mit Sicherheit erkennen. Al und
L1 hehen sich nach wie vor durch eine pathologische Helligkeit von der zum Hirnstamm
zichenden Faserung ah.

Taf, b4, Fig. 5 wird nach Tal 55 Fig. 2. 5. 770, Taf. 54, Fig. 8 nach Taf. 5:
Fig. 3, 5. 770 beschrieben,

Taf, 55, Fig. 1 bringt von neuem eine Gesamtiibersicht idber die Zentral-
ganglien eines etwa 0,35 mm kaudal von der eben beschriebenen Abbildung gelegenen
Gehnittes. Die Nekrose 1iBt hier den allerdorsalsten, zwischen den Bezeichmingen
e und |, Cé gelegenen Zipfel und die ventralste Partie von Pt frei.  Sie greilt
aber ebenso stark wie in Taf. 53, Fig. 5 aul Ce und CI iber. Das Pallidum zeigt die
in Tai. g4, Fig. 3bei stirkerer Vergrifierung wiedergegebenen Verhiiltnisse, Die Faserung
H® 4 HY ist nicht von der in Taf. 54, Fig. 4 abgebildeten werschieden, Das hier eben-
falls redusierte CL ist nicht dunkler gefirbt als Zi. Ci, Pes peduneuli und: Thalamus

143

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 141 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=141

i Journal 1. e
?E’ 4 C. UND O, VOGT, ik ..%-...‘E—?

lassen — abgesehen von ihrer duBeren artifiziellen Deformation — keine Abwrichungen
mit Sicherheit erkennen. Auch von der Subsizntia nigre kann nicht bestimme behauptet
werden, daB ihre auffallende Schmalbeit nicht ausschlieBlich aul ihre kimstliche Ab-
plattunyg zuriickzuliihren ist.

- Tat, 55, Fig. 2 betrifft eincn ctwa 1 mm kaudaler gelegenen’ Schnitt,  Der nekro-
tische Prozel zeigt'in Puf, O und C1 die gleiche Ausdehnung und Intensitit wie in
der vorigen Abbildung, Strio-pallidire Bindel fehlen nach wie vor. Das inzwischen
schon kleiner gewordene Pallidwm zeigt die in den letzten Abbildungen festgestellte
Faamcrarmu.ng. CL weist auch hier die Helligheit von #i auf, Cr, Pes peduncult,
Substantia nigra, der zum ersten Male angeschnittene Nuclens ruber und seine Kapsel,
sowie der Thalemus zeigen normale GroBenrelationen und Faserverhiltnisse,

Taf. 54 Pig. 5 bringt den Nucleus ruder (V) und seine Nachbarschaft von einem
1,4 mm kaudaler gelegenen Schnitt. Ny sowie seine Kapsel bicten aoch hier leine
Volumenverkleinerung oder Faserverarmung dar, Man ziehe mum Vergleich die nor-
male Fig. g der Tof. 46 unter Beachtung der duBerén Deformation der Schmitte des
jetzt sur Erirterung stehenden Falles heran! *Der Thalamuskern b und die an-
goeschnittenen Teile von mb und wa® weisen keine Anomalien auf. Tiagegen ist CL
nach wie vor nicht dunkler als Z4. d

Taf, 55, Fig. 3. Auch hier fillt die aui den nekrotischen Prozel zurfickeufihrende
Autheltung von Ce, die vollstindige Faserarmut des Hauptteils von Put und die sehr
genuge Farbung &r_s in seinem kaudalsten Teil getroffenen Pallidum exiernom ani.
€L zeigt nach wie vor die Faserarmut von Zi. Der Thalamus zeigt zweifellos eine
anormale Aufhellung von pa® {dorso-medial von der Bezeichnung |, i) Sonst lif
er keine Anomalien erkennen, Dasselbe gilt — wie wir noch niher hei Beschreabung
de‘r nachsuu Figur sehen werden — vom Nuelews ruber und seiner Kapsel. Dhe aus
Ciin den Pes peduneuls ziehende Faserung erscheint normal. Von der Subsiantia sigra
gilt hier ebenialls die schon frither hervorgehobene Tatsache, daf es nicht ausgeschlossen
ist, daii ihre Schmalheit ausschlieflich auf der Deformation des Gehirns beruht.

Taf. 54, Fig. 6 gibt den Nucleus ruber und seine Umgebung des gleichen Schnittes
bei der doppelt so starken Vergrallerung wieder. Man findet auch bei dieser stirkeren
VergriBerung die Tatsache bestatigt, daB CL ebenso markarm ist wie Z¢, Das laterale
Mark des Nuclews ruber {{ No), o6 und der abgebildete Teil von mb lassen keimc Ano-
malien erkennen. Dasselbe gilt vom Nucleus ruber (Vo) und dem Rest seiner Kapsel.
Die Helligkeit seines dorso-miedislen Abschnittes halten wir nicht fir pathologisch.

Taf. 56, Fig. 4. Ce ist auch hier in ihren mittleren Partien aufgehellt. Der ven-
tralste Teil von Pt enthilt cine normale Zahl von fibres of passage und erweist sich
auch in einem benachbarten Giesonbild als normal. Der mittlere Abschnitt von Put
ist noch krankhaft faserarm. Er ist auch im bereits genannten Giesonbild nekrotisch
verfindert.  Der dorsalste Teil von Pt ist normal. Auferdem fallt eine noch starkerc
Faserverarmung des Thalamuskerns pat (ventroemedial von der Begeichnung Cd™) avl
als in Taf. 55, Fig. 30

: 2. Rechte Hemisphire.

Taf. 68, Fig. 1. Auch der orale Teil des r. Candatuns (N ¢) erscheint uns verkleinert,
wenn auch diese Feststeilung durch die kiinstliche Deformation erschwert ist. Dagegen
kann von einer Abnahme der ihm eigenen Faserbiindel nicht die Rede sein.

Taf, 58. Fig. 2. Vom Caudaten (Ne) gilt das bei Beschreibung der vorigen Ab-
bildung Gesagte. Bei stivkerer Vergrioflerung erkennt man dentlich im Caudatum
cinen’ ausgepriigten Faserfilz. . Also auch bei der verliegenden, nicht einwandsfreien
Farbung ist dieser immerhin bis zu einem gewissen Grade zur Darstellung gelmmmen
Das in dieser Abbildung zum ersten Male angeschnittene Pui enthehrt dagegen eines
grofien Teils seiner Faserbiindel und vollstindig des Faserfilzes, Der letztere Mangel
kann aul Grund des fir Ve festgestellten Befundes nicht auf eimen technischen Fehler
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mariickgefiihet werden. Ce ist in fhrer ganzen Ausdehnung gegen die Norm abgeblalt.
Das gilt besonders von ibrem inneren Partien.

: In einem benachbarten, nach van Gieson behandelten Schnitt erkennt man in
der Mitte von Peed einen kleinen nekrotischen Herd, Sonstist Putim Zellbild anndhernd
normal, Dagegen ist C¢ — namentlich in ihren inneren Partien — von eine Auf-
hellung der Grundsubstanz darstellenden weilien Fleckehen und Adern durchsetzt
und zeigt auferdem eine Vermehrung der Nevrogliakerne. Die den ventralsten Teil
vom Put begrengende, in Taf. 56, Fig. = viel dunkler gefirbte ventro-mediale Fort-
setung von Ce ist im Zellbild durch gleichformige Firbung der Grundsubstang und
cing geringere fahl von Neurogliskernen gut vom dorsaleren Gebiet von e ab-
cegrenzt. Ein reichlich s mm weiter kandal gelegener, nach van Gieson gefirbter
Schnitt zeigt das ganre Putamen bereits nekrotisch veriindert und zwar in der Form,
wie sie die rechte Hilfte von Taf, ca, Fig. 2 zeigt: unter Abnahme der Ganglienzellen
und Volumenreduktion ist es zo einer ziemlich starken Vermehrung der Neuroglia
gekommen, so daf hicr noch kein Substanazdefekt aufgetreten ist.

Dicht an diesen Schnitt schliefit sich dann der Block an, der nach Nissl behandelt
worden ist und von dem wir einen Teil des Putamen im Spiegeilild Taf. 52, Fig. 2 ab-
gebildet haben. Hier sind hereits ifolge nicht geniigender Neuroghawucherung Haohl-
riume vorhanden,

Wir wenden uns nunmehr den Schnitten der kaudal von Hem fir Zellfirbung
herausgeschnittenen Block gelegenen Hilfte der rechten Hemisphire .

Einer der ersten Schnitte dieses Hirnabschnittes (Bf 1yra, 287), welcher dem
Taf, g3, Fig, 3 von der [ Hemisphiire abgebildeten annihernd entspricht, weist im
Vergleich zu diesem ein etwas kleineres Caudatum auf.  Das in seiner Lingenausdehnung
auch etwas kleinere Puf zeigt ebenfalls in ganzer Ausdehnung neben seiner pathologischien
Verschmélerung eine Totalnekrose, In seiner Mitte befindet sich ein 5 mm langer und
»mm breiter Defekt, Der Prozels hat auBerdem s einer stirkeren Vernichtung der
ventralen Hilfte der Capsida exterma gefiihrt als 1. Le ist cbenso reduziert wie I In
e ist der noch strio-pallidire Bundel enthaltende dorsale Teil im Vergleich zor . Hemi-
sphiire auf Kosten des ventralen verringert. Der letztere enthiilt die dicken Einzel-
fasern in demselben varikosen Zustand wie L Dagegen zeigt Li keine Licke, wie wir
gie in der anderen Hemisphire in dieser Gegend beobachieten. Gegeniiber normalen
Sehnitten weist Li aber auch hier eine pathologische Schmalheit auf. Gi ist im Ver-
gleich zur anderen Hemisphire etwas faserhaltiger, bleibt aber noch an Markreichtum
hinter der Norm zuriick. Dagegen lassen Al und LI auch in dieser Ebene der . Hemi-
sphiire keine Abweichungen von der Norm mit Sicherheit erkennen,

In einem etwa o,3mm oraler gelegenen, nach van Gieson behandelten Schnitt
erscheint N architektonisch durchaus normal, wenn wir von der schon cinmal er-
wiihnten Blutfiille der GefiBe absehen, Dagegen gibt sich der nekrotische Herd bereits
bei Betrachtung mit blofem Auge durch seine helle Farbung kund. An dieser Auf-
hellung nimmt der allerdorsalste Teil von Put und Ce nicht teil, Fr zeigt aber schon
eine Vermehrung der Neurogliazellen. Der Hauptteil von Put weist neben Aufhellung
der Grundsubstanz cinen weitgehenden Untergang seiner Ganglienzellen und nur jenen
Grad von Gliavermehrung auf, der eine teilweise Lickenbildung ermaglicht hat. Der
nekrotische ProzeB greift im mittleren Teil von Ce aufl den inhersten Teil des Clawsirum
iiber, Die ventraleren Partien von Ge zeigen annihernd eine ebenso starke Aufhellung
der Grundsohstanz, Zunabme der Neurogliakerne und stellenweise zweifelloge Ver-
minderung der Ganglienzellen. Es handelt sich also bei den bei Beschreibung der
vorigen Figur erwahnten Faserverinderungen des ventralen Teils von (e micht nur
um sekundive Degenerationen, sondern um ein Ubergreifen des nekrotischen Prozesses
auf ihn. Der dorsale Teil von Ge und das eben angeschnittene G lagsen im van Gieson-
bild keing pathologischen Verinderungen erkennen,

Taf. 56, Fig. 3 entspricht annihernd dem Taf. 53, Fig. 4 abgebildeten Schnitt
der {, Hemisphire., Putist — ventralwirts bis ar Bezeichmung . Put™ — hier ebenso
1o Journal fér Paychologin und Nestologie. Bd. ag. Eegh & 145

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 143 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=143

712 . UND 0. VOGT, . Sonroil & m]fx"“”f

sekrotisch wie [, Es zeigt nach wie vor in der Mitte eine grofe Lakune. Die Nekrose

greift dabei auch in diesem Schnitt intensiver auf Ce iiber als in der anderen Hirnhalfte,
i ist nicht ganz so0 verschmilert wie & Dagegen existitren strio-pallidiire Biindel nur
naoch im dorse-medialen Teil von Ge. Das iibrige Ge enthilt nur dicke, im Zerfall be-
sriffene und varikis verinderte Fagern. Von G¢ unid seinen Lamellen gilt das fir Taf. 53,
Fig. 4 Gesagte: d. b, von den Lamellen st vor allem Li redugziert und in G¢ sind die
dicken Fasern vermindert, Dabei zeigen die erhaltenen dicken Fasern — wie 1. —
keine pathologiechen Varikosititen.

In eimem benachbarten, nach van Gieson behandelten Schnitt hebt sich der
nekrotische mittlere Hauptteil von e durch Auihellung der plasmatischen Grund-
substanz und starke Vermehrung der Neurogliakerne von den normalen Partien ab,
Fine ahnliche Verinderung hat den anstofenden Abschnitt des Claustrum ergriffen.
In Put zeipt der ventralste Abschnitt neben fleckweiser Aufhellung der Grundsubstanz
cne Abnahme der Ganglienzellen und cine — teilweise nesterweise — auftretende
Vermehrung der Neuroglia. Es handelt sich um eine Verinderung, welche der in der
r. Hilfte der Fig. 2 der Tai. 52 ahgebildeten des Nisslbildes entspricht. Der dorsale
Teil zeigt neben einer grofien Lakune eine Nekrose von der Intensitit der [ TIAlie
des chen genannten Zeflbildes, Der nekrotische Prozell hat endlich auch das ganze
(e orfalt, aber in abgeschwichtem Grade, Hier dulert er sich durch diffuse Auf-
hellung der Grundshbstanz und cine mittelstarke Vermehrung der Neurogliazellen.

Taf, 56, Fig. 4 An Ne¢ kinnen pathelogische Veranderungen nicht festgestellt
werden, e ist hier besser erhalten als in der vorigen Abbildung. InPui sind jetat cine
Reihe von Faserbiindeln vorhanden. Dicselben sind aber gegeniiber der Norm wver-
schmiilert. AuBerdem treten ihre dicken Eingelfasern wenig hervor. Le ist auch hier
ctwas breiter als . In Ge sind die feinen Fasern der strifiren Biindel nicht so vollstindig
resorhiert wie . Dagegen sind die dicken Fasern deutlich schméiler. Li ist breiter als [.;
die dicken Fasern treten aher weniger scharf hervor. In G zeigt der nicht in Gim und
41 zerteilte dorsalste Teil, sowie Gl eine pathologische Aufhellung. Fir Gim und seine
Lamellen Jakt sich eine Abweichung vor der Norm nicht feststellen. i und der Thalamus
zeigen keine Anomalien. Insbesondere lassen dic Zona resiculats und die Lamella thalaw:
externg keine Reduktion erkennemn.

Taf. 56, Fig. 5. Nc, Ce, Pui, Le und Ge seigen das Verhalten der vorigen Ah-
bildung. Im Gegensatz zu dem korrespondierenden Schnitt der anderen Hemisphilre
{Taf. 53. Fig. 5) ist auch Jier die Nekrose in P geringer und zeigt G in Seiner ganzen
Langsausdehnung ein ziemlich gleichartiges Verhalten. iiberall sind in Ge mehr feine
Fasern der strigren Bindel und des Grundfaserfilzes vorhanden, Dagegen ist auch hier
ehenfalls ein geringeres Kaliber der dicken Fasern zu konstatieren, Gil st — wie
araler 7. und wie in der korrespondierenden Thbene i, — durch pathologisch grifBere
Faserarmut von Gim unterschieden. Dabei ist aber auch hier im Gegensatz aur L
Hemisphiire im ganzen (i der Grundiaserfilz besser erhalten. An Al und LI wagen
wir nach wie vor keine pathologische Verminderung festzustellen, Das higr sum ersten
Male getroffene Bindel H? und seine zum Tuber cinereum hinzichende Spitze zeigen
keine erkennbare Volumenreduktion, TDsselhe gilt von dem gerade angeschnittenen
oralsten Teil von I und wif. Der ibrige Thalamus ist ebenfulls normal. Das letztere
trifft spezicll auch fiir seine Zona reticulats und Lamells exierna, wie ferner auch fiar
€7 und den Forwiv frumealis su. §

Taf 57, Fig. 1. Von Neund Ce gilt nach wie vor der bisher an der y. Hemisphiire
erhobene Befund, Ferrier jst auch hier in Put die Nekrose nicht so weit vorgeschritten
wie L., indem nicht nur der ventralste Teil intakt ist, sondern — wie weiter oral — im
‘dorsalen Teil mehr Faserbiindel erhalten gebliehen sind. Ge zeigt gegentber [ das gleiche
Verhalten wie in der vorigen Abbildung. Dasselbe gilt von Gi. An A! und L1 kinnen
wir auch hier keinen pathologischen Befund erheben.  H* erscheint uns nicht anormal.
!.‘I-u.sselﬁbe gilt von der dorsal und ventral angeschnittencn Zoma ineerta und dem sich
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an ihren ventealen Teil medialwirts anschlielenden aralsten Abschnitt von CL. HY,
ol sowie der dibrige Thalamus mit Einschiull der Zona reticulota und der Lamella externa
gind ebenso normal wie Cf und der Pes pedunculi.

Taf. 57, Fig. 2. (e ist ganz wesentlich besser erhalten als L (vgl. Tal. 55, Fig. 2l).
Put ist weniger verschmiilert. AuBerdem ist ganz dorsal ein etwas griifierer Abschnitt
und auch ganz ventral ein ausgedehnteres Gebiet normal. Der nekrotisch verinderte
mittlere Hauptteil enthile endlich weniger Substanzlicken. Dus Pallidwm ist natir-
lich avch geschrumpft und markarm. Besiglich der Markarmut ziehe man Taf. 44,
Fig. 5 zum Vergleich heran! Aber gegeniiber I sind Le und Ge deutlich weniger redu-
siert und ist auch das in seinem kaudalsten Teil getroffene Pallidum internum mark-
haltiger. Das Corpus Luysi ist hier in seiner groBten Ausdehnung getroffen. Es ist
annihernd so reduziert wie I, d h es ist kieiner als im 21. Fall (Taf. 51, Fig. 2) and
annihernd so grofl wic im zo, Fall (Taf. 47, Fig. 4), aber deutlich markirmer als in
diesen beiden Fillen, An Ci, P, S, dem Gbrigen Hypothalanus und dem Thelamis
haben wir keine pathologischen Verdnderungen feststellen kinnen. Nur zeigt der mittlere
Teil von Forels lateralem Thalamuskern eine anormale Faserverarmung,

Tat. 57, *Fig. 3. Vim einer pathologischen Aufhellung, wie Ce sie I (Taf. 55,
Fig. 4) auch in dieser Ebene zeigt, ist hier nicht mehr die Rede. Pt bietet desgleichen in
ginem benachbarten, nach Gieson gefirbten Schnitt keine pathologische Verinderung
dar. Die Helligkeitsdiffercnz zwischen dem kaudalen Rest von Ge und zwischen Ci
ist dagegen eine krankhafte. Auflerdem weist der ventrale Teil von Forels lateralem
Thalamuskern (unserem pa') wie L in Taf. 55, Fig. 4 eine starke Faserverarmung auf,
Sonst konnen wir nichts Anormales an der Abbildung erkennen.  Spezicll vermigen
wir an Ny und seiner Kapsel keine Abweichung von der Norm festzuste]len. Ehengo
kann die Schmalheit der Substamtia nigra — wie I — ihre Erklirung in der kiinst-
lichen Deformierung des Gehirns finden.

1. Hirnstamm,
Taf. 57, Fig. 4. Brackiu conjuncitoa, Pyramsden wie der Rest der Abbildung
sind mormal.
Taf. 57, Fig. 6. Auch hier ist nichis Anormales zu konstaticren. Das gilt speziell
von den Dentata, dem Mark der r, Kleinhirwheniisphive, den unieren Oiiven und den

Pyramiden.
y) Befund an der Leber.

Die dubere Kleinheit und Hickerigheit der Leber fithrt Bielschowsky auf
Grund der von ihm angestellten mikroskopischen Untersuchung auf eine atypische
Hildung der Acini und auf herdfiirmige Stellen znriick, in welehen die Leberzellen
unter sekundirer Bindegewebswucherung verkleinert sind, Der ‘der Bildung dieser
Terde zugrunde liegende Prozel ist ein ,.entschieden progressiver”. Er dirfte mit
demnjenigen identisch sein, welcher bei der Wilsonschen Krankheit und der Psendo-
sklerose beohachtet worden ist.

¢} Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Im Cortex cerebri fanden sich keine groberen myeloarchitektonischen Ver
inderungen. Nur fiel eine allgemeine Markarmut auf. Es konnte aber nicht
entechieden werden, wie weit sie blefl auf technischen Fehlern beruhte.  Das
cytoarchitelktonische Bild der Area gigantopyramidalis zeigte ein anormal starkes
Frhaltensein der embryonalen Kornerschicht {117},

Die pathologischen Befunde betrafen vornehmiich Teile des stridren
Systems.
w*
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In der [. Hemisphiire fand sich eine leichte Verkleinerung ven Ne,  Das
stark verschmiilerte Put bildete das Zentrum einer zunichst die Zellen, dann
aber auch die Fasern vernichtenden Totalnekrose, wic sic Wilson in seinen
Fillen beschriehen hat. Dieselbe hat sich lateral teilweise anf die Capsula extersa
und an eimer Stelle sogar auf das Claustrwm, medial in sicher nachweisbarer
Weise wenigstens auf Teile von &e auspedehnt, Aoch 61 zeigt eine Faserredulktion,
Ferner ist das Corpus Luysi nicht nur stark verkleinert, sondern sehr faserarm,
wihrend der iibrige Hypothalamus ebensowenig wie der Thalawmus auflerhalb
des Gebictes von ve® oder der Peduncudus Anomalien erkennen a6,

In der r. Hemisphire zeigten sich die gleichen Gebiete krankhaft verindert.
Nur war der nekrotische Prozeli in den oralen Partien von Put und seiner Um-
gebung stirker, in den kaudaleren schwicher. Im Thalamus zeigt die Gegend
von wa® eine dhnliche Faserverarmung wie [

Ilie Leber zeigte eme Firrhose, welche mit der von Wilson beschrichenen
Form identisch sein diirfte.

C. Epilrice.

Das Krankheitsbild ist zweifellos das des Torsionsspasmus, Dl ihm eine
progressive Erkrankung des strifren Systems zugrunde lag, war uns von vorn-
herein selbstverstindlich. Wir sind aber erstaunt gewesen, einen pathologischen
Prozell avfgedeckt zu haben, den wir seiner Natur und seinem Sitze nach ebenso-
wenig wie die begleitende Leberzirrhose von den Befunden der Wilsonschen
Fille und des klinisch nur eine progressive Starre zeigenden Falls v. Economos
zu unterscheiden vermogen. Wir halten die Zeit noch nicht fir gelommen,
die Ursache fiir die grofle Verschiedenheit der klinischen Bilder lliren au
wallen,

Im vorliegenden Fall ist das Putamen der primiire Sitz der Erkrankung, Nach.
dem aber cinmal die Totalnekrose begonnen hat, greift sie peripherwirts auf
die nervisen Nachbarorgane iiber, ohne dafi deren ganz andere Struktur diesen
irgendeinen Schutz vor der Miterkrankung zu gewihren scheint.

Die beiderseitige Faserverarmung in der Gegend des Thalamuskerns val
bedarf noch ihrer Klirung beziiglich Ursache und klinischer Bedeutung,

Ob das relativ lange Intaktscin des L. Armes mit der geringeren Erkrankung
der kaudaleren Partien des r. Putamen in Verbindung steht: das zu entscheiden,
mufl einer kilnftigen feineren somatotopischen Gliederung nicht nur des Putamen,
sondern auch des Pallidum vorbehalten sein,

Sebr erstaunlich ist endlich der grofle Gegensatz zwizchen der schweren
Degeneration des Corpus Luysi und dem Intaktsein des ibrigen Hypothalamus
und derjenigen Gebiete des Thalemus, welche wir bisher sum strifiren System
in Bezichung gebracht haben. Wir miissen daraus schliefien, dafl zum mindesten
tre nur wenig Fasern in die zuletzt genannten Hirnteile entsendet.

Der besser erhaitene Markgehalt der oralen Pactien des [ Corpus Luysi
spricht fir seine fasersystematische Beziehung zum Caput candati und dem
oralsten Teil des Pallidum,
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VI Fille von Neuroglia-Proliferationsherden im Striatum bei gleichzeitigen
prisenilen Verdnderungen des stridiren Systems.

23. Westphals Fall Johann Reichardt (B 4).
A, Zusommenjassung der Krankengeschichie.

Bei dem in der oben 5. 639 erwihaten Arbeit Westphals emngehend be-
schriebenen 43jdhrigen Kranken sollen sich in wenigen Tagen athetoide Be-
wegungen in den proximalen Gelenken des I Beines und Armes sowie beider-
soits im Gesicht und Zunge entwickelt haben. Nach cinigen Wachen dehnten
sich diese Storungen auf den ganzen Korper aus. Der Patient zeigte dann eine
allgemeine, durch psychische Reize steigerungsiihige Athetose, an Torsionsspas-
mus erinnernde Stellungen, eine nicht konstante, in ihrer Intensitit schwankende,
durch passive Bewegungen nicht steigerungsiihige und durch aktive herabsetzbare
Rigiditit, in zunehmendem Malie Dysphagie, Dysarthrie, Salivation, Brachy-
basie mit vorniibergebeugtem Rumpf, Retro- und mitunter Lateropulsionen,
starren Gesichtsausdruck, Bewegungsarmut sowie Harntriufeln ber Erhaiten-
sein der Bauchreflexe und ohne Steigerung der Sehnenphinomenc. An paychi-
schen Storungen war eine Herabsetzung des Giedichtnisses, speziell der Merk:
fihigkeit, zu konstatieren. Etwa 7 Wochen nach Beginn der Erkrankung traten
Diarrhoen auf, Patient ging nach weiteren etwa 3 Wochen an Erschopfung

zugrunde.
B. Anatomischer Befund.
a) Makroskopische Untersuchung.

I3as Gehirn zeigt Auberlich keine pathologischen Verinderungen. Ein Horizontal-
schnitt lehrt, dal sich die kaudalen Enden beider Putaming_in ¢in Gebiet von waben-
artiger Struktur umgewandelt haben (vgl. Taf. 62, Fig. zl).

Von den inneren Organen sind Herz, Aorta, Nieren, Magen und Hoden auffallend
klein, Der Dickdarm ist stark hyperimisch mit zahlreichen Gegchwiiren. Die Leber
war etwas vergrifert, Ihre Oberfliche war glatt.

b) Mikroskopische Untersuchung.

Westphal hat kleine Sticke aus den [ £, Ca und Cp sowie aus dem wabig
verinderten r. Putamen entnommen und in Alkohol fixiert, Der Rest des Gehirns
wurde in Formalin gelegt. Von diesem haben wir ein Stiick von Ca 4 Cp auvs der Gegend
des Beinzentrums herausgeschnitten.  AuBerdem wurde das ganze ibrig geblichene
Striatium -+ Thalamencephalon der r. Hemisphiire herausgeschiilt und in drei Hori-
sontalblicke zerlegt. Alle diese Hirnteile wurden in Pamaffin eingebettet und mit Cresyl-
violett oder nach Heidenhain gefirbt. Dic gange I Hemisphire haben wir in Celloidin
eingebettet und chenfalls in Horizontalschnitte zerlegt. Einen Teil der letzteren
fiirhten wir nach Weigert-Pal und nach van Gieson Teile vom Riickenmark
wurden nach verschiedenen Methoden hehandelt. Unter andererm hat Bielschowsky
auch Gefrierschnitte angefertigt und an ibnen seine Glisfirbung durchgefihrt.
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&) Befunde an herausgeschnittenen Rindenstiicken.
herausgeschnittenen Stiick aus F fanden Westphal und Sioli in vielen
1 griine Pigmentkirner und in den adventitiellen Scheiden vicler Mark-
hliche Zellansammlungen ohne Plasmazellen, Die Ganglienzellen waren
Zustand der chronischen Verinderung in verschiedenen Graden des kirmgen
| starker Vermehrung der Gliakerne. Die von Westphal und Sioli
mgéc: und hintere Zentrabwindung bot denselben Befund in stark ab-
Grade, '

Fig.1. An dem hier abgebildeten Stiick der Area gigantapyramidalis
wir keine architektonischen Verinderungen zu konstatieren,

Fig. 2 ist hereits nach Taf, 48, Fig. 2, 5. 758 beschriehen worden,

#) Befunde an den r. Zentralganglien.
58, Fig. 3 hat schon 5. 65z ilre Reschreibung gefunden.
58, Fig. 4. Der Beschreibung dieser Figur Jassen wir dicjenige von Tal. 62,
vorangehen,
3 Uhersichtsbilder dar.
ig. 6 bringt eine Meidenhainsche Farbung eines Schnittes des ven-
s (Il N ist leicht geschrumpft. In Pl findet sich eine Reihe er-
ivaskuliirer Lymphriume oder _ Cribliren®. Einer sehr groflen derartigen
begegnen wir im ventralsten Teil des Patlidum. Bleinere Cribliren existieren
it der Insel und der Substantia inmominata. Andere Anomalien sinid
uhehen. Speziell erweist sich der Nuclews ruber als ganz normal. Diesem
entnommen: Taf, 5o, Fig, 1, Taf. 6o, Figg, 1 und z und Taf. 61.
82, Fig. 7 stammt aus dem mittleren Block (I1I). Ne ist auch hier etwas
. In Putsicht man eine Reihe von Cribliiren, Die Faserung von Ce, Ne,
Ge + i liBt nichts Pathologisches erkennen. Dasselbe gilt von heiden
der Capsula internn (Cf). Teile von Schnitten dieses Blackes sind in
ug. 2, 3, 5, und 6 sowie Taf. 6o, Figg. 3 und 4 dargestellt.
Fig. 8§ gibt cinen Schnitt aus dem dorsalsten Block (IT) wieder. N zeigt
die [eichte Volumenteduktion der fritheren Abbildungen. In Put und dem
“Feil des Pallidum begegnen wir einer gewissen Zahl von Cribliiren. 7 sowic’
sus zeigen keinen pathologischen Befund, Zellbilder aus diesem Block
af. 58, Fig. 4 und Taf, 59, Fig. 4 vor unms.
hen nunmehr zu den Zellbildern aus diesen Blicken iber.
. Fig. 4 ist dem Cawdatuwim des obersten Blockes entnommen.  Ier
ifen: weigt gegenmiiber normalen Verhiiltnissen (vel. Taf. 58, Fig. 31 keine
mngen.  Dagegen st die marklose Zone schr verschmilert und entbehrt voll-
irer zellarmen dufleren Unierabteilung, Die pliosen Elemente haben eine leichte
i erfalren. Besonders gill das von den gliogenen Stibehenzellen. Auch
folgende, im Zellbild durch relative Zellarmut charakterisierte Tamgential-
w jst verschmilert und zellreicher peworden, Er enthalt pegen die Norm mehr
behenzellen, In dem eigentlichen Aufentedl des Caudatum haben wir ganz
er, in denen sich die Gliakerne vermehrt haben. Hier und da ist diese Ver-
eine Ganglienzelle erfolgt und zeigt so das Bild der sogenannten Newro-

—

.59, Fig. 1 bringt cinen Teil des Caudatunm des untersten Blockes. Bei n sehen

n denen die Ganglienzellen sugrunde gegangen und an ihre Stelle Neuro-
1 getreten sind.  Gleichzeitig beobachten wir einc TInfiltration der GefabBwiinde,
we hestehen nach Bielschowsky vorwiegend aus [ymphocytiren Ele-
enthalten aber auch Plasmazellen und vercinzelte Mastzellen. Man beobachtet
Proliferatiensherden eine Reihe von Stibchenzellen und aulerdem gegen-
Umgebung eine gewisse Sprossung von Kapillaren.
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Taf, 58, Fig, 2 stammt vorm Casudatum des mittleren Blockes. Auch hier haben
wir in der Mitte () einen groBen Neurogliaproliferationsherd nach Untergang der
Ganglienzellen, In demselben beobachtet man ehenfalls Stibehenzellen.  AuBerdem
zeigen die BlutgefiBle perivaskulire Imfiltrate und tritt wns im Gegensatz @ der ge-
sunden Umgebung eine aul Sprossung beruhende Zunahme der Kapillaren entgegen.
Oben #, in der Abbildung befindet sich bei 1 eine Vene, in deren Wandung hesonders
starke Zellinfiltrationen vorhanden sind.

Taf, 59, Fig. 3 macht uns mit dem Pufasren desselben Schnittes bekannt.  Auch
hier haben wir bei n in kleinerem Malstabe Proliferationsnester von Gliakernen, wic
wir sie bereits aus dem Candatum kennen. Bei o tritt uns eine hesonders intensive
perivaskulive Zellinfiltration entgegen,

Taf. 59, Fir. 4 zeigt uns bei » ein grifercs Profiferationsnest aus dem Putanien
des obersten Blockes. Dheses Nest zeigt alle Merkmale, denen wir in der Fig. 2 im
Caundatum begegnet sind: unter den Neurogliaelementen Stabchenzellen, betrdcht-
liche Zunahme der Kapillaren und perivaskulive Infiltrate.

Taf. 58, Fig. 5. Hier findet sich in Le und dem lateralsten Teil von Ge des
mittleren Blockes nchen Blutgefillen mit perivaskuliren Zellinfiltraten (r) eine Fiille
von Kapillaren, deren Winde von griBeren und kleineren Kalkkonkrementen ledecki
sind. Sehr vereingelt liegen Kalkkonkremente auch isoliert im Gewebe, Man kann
aber nicht entscheiden, ob sie nicht der Umgebung eines nicht getroffenen BlutgeldBes
angehiren,

Tal. 58, Fig. 6 zibt einen Teil des Pallidum intermum (G4) des gleichen Schnittes
wieder. In der Mitte haben wir eine Zone vor uns, in der die kleinsten Blutzefile von
zahlreichen Kalkkonkrementen bedeckt sind. Die Bezeichnung i indiziert Blutgefife
mit perivaskuliren Infiltraten. Mit ¢ haben wir dagegen Blutgefille matkiert, deren
Media eine gleichmiBige Verkalkung, d. h. eine Petrifikation im Sinne Virchows,
erfahren hat.

 Taf 680, Fig. 1 bringt bei 150 facher VergroBerung eimen aus Neurogliazellen
bestehenden Proliferationsherd (a) von dem Putamen des ventralen Blockes. In der
Mitte befindet sich eine Veme mit ausgesprochenem perivaskuliren Zellinfiltrat. In
der Peripherie, z B. bei i, erkennen wir kleine normale Ganglicnzellen des Putamen.

Taf. 60, Fig. 2 stammt von demselben Schnitt. Wir haben hier mehrere Gefile
mit starken perivaskuliren Zellinfiltraten und stellenweise eine deutliche Vermehrung
der Neuroglia. Bei s sind kleine, bei m eine grofie Ganglienzelle des Pulamen wieder-
gegchen.

Taf. 60, Fig, 3 ist dem Pallidum intersum des mittleren Blockes entnommen.
Wir haben nebeneinander ein Blutgela, dessen Media petrifiziert ist (¢, und ein solches
mit perivaskulirem Zellinfiltrat, Aulferdem belehrt uns das Bild-iber die Grafe, welche
die Ganglienzellen bei 13e facher Vergrolerung seigen,

Taf. B0. Fig. 4 gibt eincen Ausschnitt aus dem Zentrum von Taf, 59, Fig, 6 bei
150 facher Vergroferung wieder. Man erkennt hier besser dic einzelnen Kalkkonkre-
mente, die zumeist in der unmittelbaren Umgebung von Kapillaren angehiuft sind,
AuBerdem sind die Ganglienzellen — wenn auch etwas schattenhaft — doch deutlich
sichthar,

Taf. 61, Fig.1 ist dem ventralen Block entnommen, und zwar einer Gegend,
die etwas dorsal von jenemn Puiamenbezitk liegt, welcher beiderseits aus dicht ancinander
liegenden Hohlriumen besteht.  Wir haben in dieser Ebene nur poch relativ kleine
erweiterte perivaskulire Lymphrinme.  Aber auch ibre gliose Wand ist von einem
Hof (&) rarefizierten Gewebes (neben den Zellen ist auch die Grundsubstanz rarefiziert)
umgeben,  Diese Zellabnahme stempelt neben der Grisbe der Hohlriiume dieselben
zu einer anormalen Erscheinung, wenn sie sich auch hiufig in Gehirnen von etwa
Vierzigiihrigen finden, welche in allgemeinen Krankenbiusern als neurologisch , nor-
male'* Kranke angesehen werden. In dem peripheren Lymphrauwm links oben in der
Figur befindet sich am unteren Band des & Blutgefifes eine degenerierte grole Ganglien-
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aefle. 11/yem mach v von ibr liegt eine gany schattenhafte am Innenrand der ghosen
Wand der Lymphscheide. Wir miissen aus solchen Bildern mit Bielschawsky schliefien,
dab der Erweiterung des peripheren Lymphraumes zum Tefl eine Einschmelmung des
Parenchyms rugrunde Hege, Rechts unten haben wir ferner mehrere kleine Venen,
die dunkel umgrenzt sind, Diese Umgrenmungen sind von Zellinfiltrationen gebildet.
Aublerdem weist die Abbildung eine Reihe von Nestern () auf, die durch Untergang
von Ganglienzellen, Vermehrung der Gliakemne und Auftreten von Stibchenzellen
charakterisiert sind, Auch der Ungeiibte erkennt die Jetsteren gut bei Lupenhetrachtung
der Figur. Endlich zeigen die groBen Ganglienzellen eine anormal starke Neurono-
phagie, Man kann diese Tatsache sehr gut in der Abbildung erkennen.

Tal. 61, Fig. 2 bringt cinen sehr grofen perivaskuliren Lymphraum aus dem
Pallidwr externum (filschlicherweise mit Gi bezeichnet) des gleichen Schnittes. Bei
einer Durchsicht zahlreicher normaler Priparate haben wir in dieser Gegend hichstens
vinen perivaskuliren Raum von Dreiviertel des vorliegenden Durchmessers gefunden,
In allen normalen Priparaten reichten ferner die groflen Ganglienzellen wie die Neuro-
gliezellen von Ge ohne Abnahme ihrer Zahl bis an die periphere glidse Scheide
des Lympliraumes. Hier sehen wir dagegen — wie in der vorigen Abbildung — einen
breiten Hof um den Lymphraum mit nur noch schattenhaiten Resten einiger Ganglien-
zéllen und einer verminderten Zahl von Neurogliakernen. Tm Heidenhainschen
Priparat erweist sich auferdem hier chenfalls die Grundsubstanz rarefiziert.  Von
normal-architektonischem Tnteresse ist dann noch die Tatsache, dall in der morpho-
logisch zweifellos #u Ge gehirenden oberen rechten Ecke der Abbildung griBere Gan-
glienzellen vorhanden sind, als sie sonst in Ge vorkommen.

y) Befunde an den L Zentralganglien.

Tal 62, Fig. 1 mibt cinen Weigert-Palschen Schnitt aus derjenigen Gegend wieder,
i1 welcher der kaudalste Teil des Putanien aus grofen perivaskularen Hohlriumen besteht.
Die mikroskopische Untersuchung lehrt, daB ihnen eine Einschmelzung von Parenchym
sugrunde liegt. Fs mull aber betont werden, dall Priparate von sogenannten normalen,
nicht mehr ganz jugendlichen Gehirnen aueh recht grofe Hohlriume in Betrichtlicher
Zahl gerade an dieser Stelle zeigen (2. B. unsere Serie A. 18). Auch das iibrige Putamen
und N¢ wie ihre Umgebung bieten in der gegenwartigen Figur Cribliren dar. Ne¢ weist
puBerdem eine leichte Volumenreduktion auf, die zu einer pathologischen Erweiterung
des Ventrikels gefiibrt hat. Der Nuelews ruber und seine Kapsel erscheinen von normaler
Gréfle, Dasselbe gilt vom Carpus Luysi. Auch der Pes peduncwli zeist nur ganz oral
einen zirkumskripten Faserausfall.

Taf, 62, Pig. 2 ist etwa o,3mm weiter dorsal gelegen, Die Zahl und Grille der
Cribliren im kaudalsten Teil von Put und seiner Umgebung sind bereits im Abnehmen
begriffen. Im dbrigen haben wir densethen Befund vor uns wie in der vorigen Figur.

Taf. 62, Fig. 8 liegt etwa © mm dorsaler von dem in der vorigen Figur abgebildeten
Schmiet, Dhie grofien perivaskuliren Hohlrdume sind beinahe vallstindig geschwunden.
Dagegen zeigt auch hier das Putamen noch einige kleinere Cribliiren wnd danehen
das Pallidum extermum eine besonders profe. Ne ist leicht atrophisch. Die stridren
Fasersysteme lassen nichts Pathologisches erkennen,  Ebensowenig sind das Corpus
Luysi, der Nucleus ruber oder seine Kapsel geschrumpft. Endlich mul auch der
Pes pedunculi wie Ce und € als normal bezeichnet werder.

Taf, 62, Fig. 4 zeigt cine Reihe kleinerer Cribliven in Puf  Emne noch grobere
findet sich im kaudalsten Teil von Li (in der Fig. falschlicher Weise als ol be-
geichnet). Die weille Liicke, welche im orsalsten Teil von Ge an der Stelle, wo dieses
an Ci angrenzt, gelegen ist, stellt ebenfalls eine solche Criblire dar. Ne ist nach
wie vor deutlich etwss geschrumpft. Dies hat auch hier zu einer Erweiterung des
Seitenventrikels gefithet. Somst konnen in der Abbildung keine pathologischen Fest-
steflungen gemacht werden.
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Taf 62, Fig. 5 weist ebenfalls in Pu! eine Reihe won Cribliieen aul,  Auch
e Lellere langliche Stelle, die im orajsten Teil von Put an Cf anstoft, ist eine solche.
‘N zeigt wie bisher eine leichte Atrophie mit sekundérem Hydrocephalus internus. {
Das jetzt in seinem dorsalsten Teil getroffene Pallidum (36t nur ganz kleine Cribliiren
erkennen.

Taf, 62, Figg. 6—8 sind bereits oben auf 5. 777 beschrieben worden.

Tai. 62, Fig. 8 wird nach Taf, 63, Fig. 2 auf 5. 780 beschrieben werden,

Tak 63, Fig. 1 laBt immer noch im Putamen einige Cribliren erkennen, N¢ist
pach wie vor etwas verkleinert. Dieser Atrophie entspricht ein deutlich erkennbarer
Hydrocephalus internus,  Abgesehen von einer gewissen Zahl von Cribliren zeigt das
iibrige Priparat keinen pathologischen Befund.

Tal 63, Fig. 2 zeigt noch einmal die Volumenreduktion von Ne mit dem dadurch
bedingten Hydrocephalus internus.  Somst bietet das Priiparat nichts Bemerkens-
wertes dar.

&) Befunde am Hirnstamm.

Taf, 62, Fig. 9. Dic Pyramiden und die wmteren (Miven erweisen sich als durch-
aus normal.

Taf. 63, Fig. 3 bringt einen Querschnitt vom Riickenmark, den Bielschowsky
mit seiner Gliafiirbung hehandels hat. Man erkennt cine Zunahme der Glia im Bereich
der Seitenpyramiden und der Gollschen Strange. Zu einem erkennbaren Faserausfall
im Weigertpriparat ist es nicht gekommen.

Taf. 83, Figg. 47 werden unter dem 27. Fall beschrichen,

¢} Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Wir haben perivaskulire Zellinfiltrate in cinzelnen Blutgefifien des Rinden-
wmarks. Westphal und Sioli fanden chronische Verdnderungen und gewisse
Abbauprodukte in der Rinde von £ und in geringerem MaBle in Ca und Cp.
Uie Area pigantopyrastidalis bot nach unseren eigenen Untersuchungen keine
architektonischen Verdnderungen dar. y

Dias Striatum und das Pallidum zeigten um zahlreiche Blutgefifle perivas-
kulire Zellinfiltrate. Diese bestanden hauptséchlich aus Lymphosyten, ent-
hielten dber auch Plasma- und Mastzellen, Dlie Media mancher Blutpefdfe dieser
Organe waren petrifiziert.  Dieser Feststellung mu$ noch die auch schon von
Bielschowsky hervorgehobene Tatsache hinzugefiigt werden, dali die Media
anderer Blutgefifie derselben Gegend und ebenfalls des Thalgmus eine hyaline
Degeneration aufwiesen, Auflerdem waren die Kapillaren in gewissen Teilen
des Pallidum von Kalkkonkrementen bedeckt, wie sie unseres Wissens bisher
nur je einmal von Walbaum in einem Fall von Paralysis agitans {s. Anhang
zur Epilkrise!) und von Catola als Nebenbefund einer Autopsie bei einem
Tabiker beschrichen worden sind.

Alle diese pathologischien Prozesse hatten zu keinem Parenchymzerfall
gefiibrt,

Aunferdem ~fanden sich aber durch Parenchymzerfall entstandenc
Cribliiren: und zwar vorzugsweise im Striafwm und seimer Umgebung, :

Die wesentlichste pathologische Veranderung wurde jedoch ven zahl-
reichen Herden gebildet, in welchen das normale Gewebe durch Neuroglia
ersetzt war, Diese waren aof das Siriatum beschriinkt.

" Die Atiologie der ganzen pathologisehen Befunde ist unaufgekldrt.
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. Epikrise.

Es handelt sich um cinen singuliren Fall unserer Sammiung. Bes dem
Kranken entwickelt sich in wenigen Tagen eine zirkumskripte Athetose, die
sich bald generalisiert und von Erscheinungen begleitet wird, welche an Torsions.
spasmus und Paralysis agitans zine agitatione erinnern, bis nach zehn
Waehen der durch eine interkurrente Erlrankung des Rektum wenigstens be-
sehleunigte Ixitus eintritt.

Die mikroskopische Untersuchung seigt neben gewissen, teilweise auch in
anderen Hirnpartien vorkommenden, aber doch vornehmlich auf das Striatum +
Pallidum konzentrierten prisenilen Erscheinungen einen ausgesprochencn
Parenchymausfall nur im Stristum + Paltidum und hier vornehmlich
im Striatwm. Wir halten uns deshalb fiir berechtigt, die Krankheitssymptome
in orster Linie zu diesen Parenchymausfillen in Beziehung zu bringen. Draamit
gelangen wir aber dazu, nicht nur Athetose und Torsionsspasmus, sondern
auch die Symptome der Paralysis agitans sine agitatione als die Folgen
viner Erkrankung des strifiren Systems aufzufassen: und zwar — entsprechend
der Tatsache, daff das Striatum in ganz iiberragender Weise der Sitz der patho-
logischen Vorgiinge war — als eine Form des | Symdrome du corps strié”, Wir
neigen um so mehr zu dieser Ansicht, als sich bei dem Kranken noch keine Dauer-
kontralstionen — die wir (wenigstens beim Erwachsencn] mit einer Schadigung
des Pallidum in Verbindung #u bringen die Tendenz haben — entwickelt hatten.

Anhang.

1got hat hereits Walbaum derartige Petrifikationen und Kalkkérperchen wm
die kleinen BlutgefiBe — wie wir sie im vorstehenden Fall festgestelll haben —
in den Zentralganglien bei einer achtzigjihrigen, an Paralysis agitans verstorbenen
Kranken beobachtet, In der Umgebung einzelner groBerer Gefilbe konstatierte er
auch einen Untergang der Ganglienzellen. Walbaum fand diesen Befand viel
sgirker in der rechten Hemisphiire als in der linken, wihrend die Symptome der
Paralysis agitans auf beiden Seiten villig gleich waren. Wenn denn auch der Ver-
fasser trotzdem bereit ist, eine Begiehung zwischen den Verdnderungen im Thalamus
und der Entstehung des starren Cesichtsausdrucks anzunehmen, und das Zittern,
die Muskelrigiditit sowie die Parese auf Reizung der Fasern der Capsula intema
infolge einer durch die erwinten Gefiliverinderungen und die Ansammlung von
Kalkktirpern und Corpora amylacea bedingten Ischaemie und Behinderung der
Lymphzirkulation zuriicksutihren, so kommt er doch zu dem Hrgebnis, dal die
. Paralysis agitans bis auf Weiteres zu den funktionellen motorischen Neurcsen zu
rechnen ist™
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VIL. Status desintegrationis (Efat de désintégration).

Die Belunde des vorigen Falles hatten in uns die schan frither won anderen
und von une gehegte Auffassung gestirkt, die Paralysis agitans — wenigstens
soweit sie sine agitatione auftritt — als eine Erkrankung des striaren Systems
aufzufassen. C. Vogt hat deshalb alle unsere Fille von Paralysis agitans erneut
daraul untersucht, ob neben mehr oder weniger anderweitigen Erkrankungen
des Gehirns ein konstanter pathologischer Befund im Shiatum und Pallidum
nachzuweisen wire. Sie hat ausnahmslos Verinderungen gefunden, welche
sie in engem Anschiuf an Pierre Maric als Fial de désintégration zusammen-
gefafit hat. Sie hat ferner alle unscren aormalen Gehirne darauf untersucht
und in keinem Falle, in welchem Paralysis agitans-Symptome sicher aus-
peschlossen waren, derartige Verfnderungen gefunden.  Sie hat dagegen in
wwei Fallen ohne Kenntnis der Krankengeschichte auf Crrund des pathologisch-
anatomischen Befundes die Diagnose einer Paralysis agitans gemacht und her-
nach durch Mitteilung der Krankheitsbecbachtung ihre Diagnose bestitigt
gefunden.

Wie wir schon in unserem Beitrag |, Zur Kenntnis usw,” ausgefihrt haben,
verstehen wir dabei unter dem Status desintegrationis die folgenden, im einzelnen
Krankheitstall mehr oder weniger miteinander verbundenen Formen von Unter-
gang des Steiatum- und PallidumGewebes:

1. den zu einer Volumenverminderung fihrenden Untergang von Gan-
glienzellen und Markfasern, der gelegentlich als | Heaf paradysmydiinigue"’
sich sehr dem Bilde des Etat dysmyélinique ndhert,

2, kleine, durch Nekrobiose, Erweichung oder Hamorrhagie ent-
stehende Lakunen (Etol locwnatre) und

3. ecine Rarcfizierung und daran sich eventuell anschlielende  mehr
nder weniger vollstindipe Resorption des Gewebes um die Blutgefile
herum. Dieser nekrobiotische Prozef beginnt mit einer Aufhellung der Grund-
substanz, wie man sehr gut an van Giesonpriparaten erkennen kann [vgl
7. B, Taf. 60, Fig 11). Daran schlieBt sich ein Untergang der Ganglienzellen
und der Neurogliakerne an, ohne dafl es zu einer Ersatzwucherung von seiten
der Meuroglia kommt. Die Markfasern gehen erst an dritter Stelle zugrunde.
Am Hingsten erhalten sich Bindegewebsclemente und Blutgefifie, Bel den
kleinsten Blutgefifien fiihrt dieser Vorgang zu dem wvon Durand-Fardel
im Jahre 1854 beschriebenen Etat criblé (Status eribratus). Das einem vollstindigen
Untergang des Parenchyms vorangehende Stadium der Rarefizierung haben
wir in der eben zitierten Arbeit als Status praccribratus | Eiat précriblé) bezeichnet.
Die Resorption des Gewebes um die grofieren Blutgefifie ist cine der Formen,
welche zu dem Ftat lacunaire Pierre Maries fihrt. Das vorangehende Stadium
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der Rarefizierung kann dementsprechend als Etat prélacunaire bezeichnet werden.
Wir méchten nun aber zunichst darauf aufmerksam machen, daf solche peri-
vaskulire Erweiterungen nicht nur um Arterien, sondern auch um Venen ent-
stehen konnem. Wi haben dann weiter zu betonen, dafl — wie es iibrigens
Pierre Marie auch bereits hervorgehoben hat — die Erweiterungen um griflere
Blutgeffie nicht wesensverschieden von denjenigen um kleinere Gefifle sind.
Dagegen ist ihre Atiologic eine ganz andere als die der unter 2 erwihnten |, La-
kunen. Wir werden deshalb im folgenden alle Erweiterungen perivaskulirer
Lymphriume als Cribitiren und ihre Vaorstadien als Pricribliiren bezeichnen
und den Begriff der Lakunen auf die unter 2 angefihrten pathologischen Prozesse
heschriinken. E

Fine Zusammenfassung aller dieser unter sich schr verschiedenen patho-
logischen Prozesse unter dem Begriff des Ftal de désintégration erfolgt hier des-
halb, weil in jedem einzelnen von uns bisher untersuchten Krankheitsfall mehrere
dieser Desintegrationsarten zusammen vorkamen, wenn auch ihre Kombination
sehr wechselte.

A. Beschreibung der Fille.

Diieser Status desintegrationis kann ohne oder mit einer schweren arterio-
sklerotischen oder senilen Demenz auftreten.

a) Status desintegrationis olhne seliwere Demens.

Die im folgenden beschriebenen Fille zeigten klinisch sémtlich das Krank-
heitshild der Paralysis agitans. Wir werden weiter unten i vinem historischen
[*berblick iiber die bisherige Literatur feststellen, daB die nachstehenden, von
uns beschriebenen Krankheiteprogesse bereits von anderen Autoren beobachtef
worden sind. Wir werden dabei auseinandersetzen, warum e¢ine Reihe von For-
schern die enge Beziehung dieser pathologischen Prozesse zur Paralysis agitans
nicht erkannt hat,

94 TBielschowskys Fall Karoline V. (Biel r2).

A. Krankengeschichte.

Witwe von 78 Jahren. Aufnahmeam 22, 11, 1910 ¥m Tierliner stadtischen Kranken-
haus, Gitschinerstrale,

Anamsese: Keine Nervenkrankheiten in der Familie nachweisbar, Keine sigenen
schweren Erkrankungen im Vorleben. Ein gesundes Kind. Kein Abortus. Mit 4o Jahren
Menopauge, Seit Jahren leidet Patientin an Zittern in Hiinden und Fiilien und vermag
geitdem nicht mehr gut m gehen. *

Status prisens: Mittelgrofie Person in leidlichem Ernihrungszustand. Keine Odeme,
Fxantheme, Drisenanschwellungen, Decubitus in der Kreuggegend, Uber den Lungen
heller Schall. Grenzen normal, In den unteren Partien Rasseln. Herz und Abdomen
ohne pathologischen Befund. Lichtreaktion der Pupillen trige. Deutlicher Rigor,
Andavernde Zitterbewegungen; in den Armen zeitweige in der Form des
Pillendrehens, zeitweise biszur Jactatio ngesteigert, Die Zitrerbewegungen
sind fir eine Paralysis agitans ganz besonders intensiv. Maskenartiger
Gesichtsausdruck.

r. 12, 10. Status idem. Der Decubitus ist stirker geworden.

1g. 12, 10. In den letzeen Tagen Temperatusanstieg. Rasseln in der rechten
Lunge. Dedeutende Zunahme des Decubitus,  Exitvs letalis,
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Zusammenfassung der Krankengeschichte,

Es handelt sich also um eine typische Paralysis agitans mit besonders
heftigem Tremor,

B, Analomischer Befund,
a) Makroskopische Untersuchung

Das Gehirn Lot Aulerlich nichts Anormales, Auf dem Querschnitt erkennt man
eine beiderseitige deutliche Erweiterung des Seitenven trikels.

b) Mikroskopischer Untersuchung,

Die I. Hemisphiire und die ventrale Iilite der », Hemisphire, nebst Hirnstamm
wurden uns sur mikroskopischen Untersuchung tberlassen.  Wir haben sie chromiert
und in eine Frontalserie zerlegt. Die Schnitte wurden nach Weigert-Pal und nach
van Gieson gefarbt.

Tak 84, Fig. 1 bringt das Stviatwm der r. Hemisphiive, Der Aufentedd des Con-
dalwin zeigt cine betriichtliche Schrumpfung, welche sich auch in Umwandiung der
normal konvexen Oberfliche in eine gerade Linie duBlert. AuBerdem sehen wir eine
Reihe groferer Cribliiren und ferner das ganze Striatum erfillt von einer hellen
Aderung und Fleckung. Es ist dies nichis anderes als ein Etar eriblé oder précriblé.
Auf Grund einer leichten Retusche tritt er etwas deutlicher hervor als in der Original-
photographie. Y

Tat. 84, Fige. 2—8 werden nach Taf. 66, Fig. 3 auf 5. 785 beschrieben werden.

Taf. 65, Fig. 1 gibt bei o facher Vergriferung den dorsalen Teil desselben Canda-
dume wieder, Wir sehen hier links eine grofiere lingsgetroffene Licke. Sie emthilt eine
Reile von Pigmentzellen und daneben geringfiigige Reste von Substanzgewebe, Es
handelt sich um dieselbe, ganz in ihrer Peripherie getroffene Cribliire, welcher wir Taf. 66,
Fig, 2 wieder begegnen werden. Rechts liegt eine quergeschnittene Cribliire mit einer
Arterie in der Mitte. An ihrer Peripherie befindet sich cine Ansammiung von Mark-
fasern. Neben diesen beiden grofieren Cribliren gibt cs aber fermer um zahlreiche
kleine Biuigefifie — meist Kapillaren — herum entsprechend kleine Cribliiren oder
Pricribliren. Meist handelt ¢s sich um Cribliren, d. h. um wirkliche Hohlriume in-
folge einer vollstindigen Resorption des gesamtén Gewebes. In vereinzelten Fillen
ist das Gewebe jedoch nicht ganz eingeschmolzen. Dann haben wir Pricribliiren vor
uns, Peripherwiirts von diesen Cribliren und Prieribliiren befindet sich eine Zone
rarefizierter Substanz.

Taf. 65, Fig. 2 zeigt von einem benachbarten, auch nach Weigert-Pal gefarbten
Schoitt ebenfalls bei sofacher Vergrifierung den Etat criblé und précriblé des
Aullenteils des Putgmer, Auch hier sehen wir unmittelbar um kleine Blutgefifie horum
einen vollstindigen Schwund oder eine sehr starke Rarefizierung des gesamten Gewebes
und peripherwiirts eine immer noch durch partiellen Untergang von Gewebe aus-
gezeichnete Ubergangszone,

Wir wollen noch hinmfiigen, dab die den eben beschriebenen Abbildungen su-
grunde liegenden Schnitte derartige feine Erweiterungen um die Blutgefile in
vielen Teilen des Marks der Hirnrinde mehr vereinzelt und zahlreicher
in der Capsula extrema (vgl. Tal. 64, Fig. 41), einer der beiden schon von Pierre
Marie als Priidilektionsstelle fiir den Ftat criblé bezeichneten Gebiete, aufweisen.
Eine Betrachtung von Schnitten dieser Gegend Jift aber keinen Zweifcel dariiber, daf
das Stratum ganz wesentlich schwerer erkrankt ist als irgendeine andere Hirnstelle,
selbst mit Einschluff der Capsula extrema, Die Himrinde zeigt keine schwereren Ver-
dnderungen im Sinne einer arterin-sklerotischen oder senilen Degeneration.

Taf. 66, Fig. 1 zeigt uns bei der gleicken sofachen VergriiBerung den Etat eriblé
des Caudatum ecines anderen benachbarten, nach van Gieson behandelten Schnittes.

+ Mun sieht sehr gut, wie um die Kapillaren und kleinen Blutgefiiie ein mehr oder weniger
158
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gewebsireier Raum vorhanden ist und sich peripher an diesen eine Zone rarefizerten
Gewebes anschlieft.

Tat. 86, Fig, 2 bringt vom gleichen Schnitt jene perivaskuliire Cribliire des Cauda-
fum, die in einer weiter peripheren Ebene Taf. 64, Fig. 1 und Taf. 63, Fig. 1 2ur Ab-
bildung gelangt war, Dieselbe ist dadurch entstanden, dal es links von einer Vene
in weiter Ausdehnung zo einem fast vollstindigen Schwund des Gewebes gekomnmen
ist. Peripher von dieser Criblire haben wir dann noch eine Aufhellung des Gewebes
vor uns. Rechts von der Vene ist es bisher nur g ciner solchen gekommen. Die Vene
lieat also durchaus nicht etwa in der Mitte der eigentlichen Cribliire,

#Taf. 66, Fig. & ist dem Pulamen des gleichen Schnittes entnommen. Links oben
haben wir unmittelbar um eine grofere Arterie einen vollstindigen Gewebsschwund
und peripher davon sine Gewebsanfhellung vor uns, [Im dbrigen sehen wir iiber die
ganze Abbildung den Status eribratus et praecribratus verbreitet.

Taf. 66, Fig. 4. Wir finden die Heschreibung dieser Figur unter dem 26, Fall

Taf. 64, Fig. 8 zeigt n giner leicht retuschierten Wiedergabe eines Achmittes
der I. Hemisphiire aus der Ebene des oralsten Teils des Pallidum externum (Ge) den
Ftat criblé in dem abgeplatteten Ne und in Ge

Taf. 64, Fig. 8 stammt von einem etwas kaudaleren Schnitt der ». Hemisphiire.
Diank einer leichten Retusche tritt der Etat criblé in Put dentlich in Erscheinung.
T Pallidum externum befindet sich medio-ventral von der Bereichnung ,Ge" eine
grisfere Cribliire. Bei genauerem Zusehen erkennen wir aber in dem nicht retuschierten
iibrigen Ge und den Pallidundarsellen noch eine ganze Reibe kieinerer Cribliiren,

Taf, 64, Fig. & In den lateralen Partien des Pt haben wir einen mit Hilfe leichter
Retusche deutlich hervortretenden Etat eriblé.  An der Bagie des Putamen haben wir
erweiterte perivaskulire Lymphriume, wie sie an dieser Stelle so auch in angeblich
,mormalen” Gehimen auitreten.  [m Claustraom ist unmittelbar lateral von der He-
geichnung ,, Paf durch Resorption eincs erweichten Gewebes eine Lakune entstanden,
Im dorso-medialen Teil von Puf begegnen wir einer frischen Erweichung, die sich
durch die Capsula interna (Cf) in das geschrumpfte Caundatom (Ne) fortsetzt. Ein
sweiter, ehenso frischer Erweichungsherd befindet sich in Ge, Nach eimiger Zeir
wiirden sich die heiden Erweichungsherde in Lakunen umgewandelt haben, In allen
iibrizen Teilen der Abbildung begegnen wir noch {man benutze die Lupel) Cribliven:
den zahireichsten im Paillidum und in der Capsula extrema.

Taf. 64, Fig. 5. Man sieht in dem abgebildeten Teil des Thalamus eine Reihe
von Cribliiren. Sie sind aber bei weitem nicht so sahlreich wie im Striatum. H? ist
unter keinen Umstinden in stirkerem Mafle atrophiert.

Taf, 64, Fig. 8. Das Corpus Luyst Gberragt an Grafle das mancher normaler
Gehirne, Man vergl. z. B. Tal, 26, Fig, 8! Und dabei zeigt es einen durchaus normalen
Markfasergehalt.

Taf, 64, Fig.7. Der Nucleus ruber (Nv) und seine Kapsel lassen nichts Patho-
logisches erkennen.

Tat, 64, Fig. 8. Die Abbildung zeigt normale Brachia comjuncting wnd Pyramiden,
Der Ventrikel ist dagegen sweifellos erweitert.

¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes

Die GroBhirarinde zeigte keine schwere Verinderung im Sinne einer senilen
oder arteriosklerotischen Demenz. Dagegen weisen manche Partien des Gehirns
Cribliiren auf. Sie treten aber zweifellos am stirksten im Striafum auf. Auflerdem
finden sich im Gehirn einige kleine Erweichungen, Dic grofiten sind Taf. 64,
Fig. 4 abgebildet. Die im Striatum und Pallidum gelegenen sind aber so jungen
Datums, dall sie nicht als anatomische Grundlage des klinischen Bildes an-
peschen werden konnen.  Auflerdem st N deutlich geschrumpft,
. 15Q
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£, Epikrise.

Als wesentlichste pathologische Verinderung haben wir neben einer Schrump-
fung von N¢ in verschiedenen Hirnteilen gelegene Cribliren festgestellt, Die-
selben treffen wir aber speziell im Strigtum so zahlreich an, daf dieser Hirnteil
den am stirketen verinderten darstellt, Wenn wir anf seine Anomalien die Para-
lysis agitans im verliegenden Fall guriickfithren, so peschieht es also nicht nur
durch den Nachweis, dafi dieser Hirnteil dberhaupt an cmem diffuser verbreiteten
pathologischen Prozefl teilgenommen hat, sondern in erster Linie von ihm be
troffen ist. Es sei noch darauf hingewiesen, dafl dieser Fall mit vorherrschender
Erkrankung des Striatum emen sehr starken Tremor zeigte. -

25. Bislschowskys Fall Wilhelmine P. (Bde/ /1),
A, Krankengeschichie.

(Geboren 1842, Witwe. |

Aufnahme in dem Berliner stidrischen Krankenhaus, Gitschinerstralie, am 2. 3, 1911

Anamnese: Die Tochter gibt an, dal die Mutter in friheren Jahren immer gesund
gewesen sei.  Vor sichen Jahren sei sie die Treppe heruntergefallen.  Seit fiind Monaten
kinne sie sich nicht mehr bewegen und misse an- und ansgekleidet werden. Jedoch
sei sie geistig bis in die leteten Tage hinein klar gewesen. Var einigen Tagen sei sic
plitalich umgefallen, Seit dieser Zeit spreche sie alles mégliche durcheinander und kinne
cich nicht mehr bewegen, Sie habe zu Hause fiber starke Kopfschmerzen geklagt.

Status prasens: Altersschwachliche Person in schlechtem Fnihrungszustand,

Keine me, Keine Exantheme.

Lungen: Stellenweise Rasselgeriiusche, sonst ohne Befund.

Herz: 2, Aortenton verstirkt, sonst ohne pathologischen Befund.

Abdomen ohne pathologischen Befund.

Urin ohne Eiweil und Zucker.

Ts hesteht eine grofe Steifigkeit in allen Glieden, die bei passiven Bewegungen
nur mit groler Mithe iiberwunden werden kanm,

Es hestcht auch betrachtliche Nackensteifighert.

Die Sprache ist verhalenismalig deutlich.

Bewulisein klar.

. Lichtreaktion der Pupillen trige und geringfigig.

Eniesehnenphinomene lebhaft.

Kein Babinski.

Bauchdeckenreflex undeutlich. '

Die aktive Bewegung der Arme moglich, die der Beine nur gering.

Keine deutlichen Augenmuskellihmungen,

Die Patientin kann sich nicht aufsetzen,

Temperatur fieberhaft.

11, 3 1gr7. Die Steifigkeit der Muskulatur ist die gleiche geblichen. Dic
Patientin ist {ast vallig apathiseh und liegt mit nach varn gebeugtem Kopl und
adduzierten Armen da. Die Beine sind im Kniegelenk gebeugt,

17. 3 fgrr. In den Lungen hinten unten heiderseits zahlreiche feuchte Rassel-
gerdusche. Sonst Status iderm.

30. 3 tgrr. Im den Jetzten Tagen immer Fieber. Die Patientin st benommen
und die Steifigkeit der Muskulatur besteht fort. Nachmitiags Exitus letalis.

Thagnose: Paralysis agitans sine agitatione,

160

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 158 sur 374



http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=158

#

Testoautgneti 5, ZUR LEHRE DER ERKRANKUNGEN DES STRIAREN SYSTEMS. 787

B. Anatomische  Untersuchung.
a) Makroskopischer Befund.

Das kleine Gehirn zeigt auf der Oberfliche nichts Absonderliches. Auf einem Frontal-
schnitt erweist sich der linke Seitenventrikel deutlich starker erweitert als der rechte.
Die spitere Schnittserie lehrt, daB dieses inshesondere vom Hinterhorn gilt.

b) Mikroskopischer Befund.

Das Gehirn wurde chromiert und in eine Frontalserie zerlegt.  Fine Reihe von
Sehnitten wurde nach Weigert-Pal und nach van Gieson gefirbt,

Taf. 67, Fig. 1 160t eine leichte Atrophie des Candatwm (N ¢} mit Abflachung seiner
@herfliche erkennen, AnBerdem sehen wir in Neund in Put neben den Jeicht erweiterten
perivaskuliren Lymphraumen um die groferen Blutgefile durch leichte Retosche
ctwas stirker hervorgehobene kleine helle Stellen: den Anfang eines Etat préeriblé
und Etat eriblé, Endlich zeigt das Mark der Insel diesen Egat criblé in sehr ausgepragtem
Aafe,
Taf, 67, Fig. # zeigt nach Anwendung ciner sehr leichten Ketusche deutlich
den Etat précriblé und criblé im Pallidun: internson (Gi} vnd im abgebildeten Ab-
schnitt des Pallidum externum. Die Capsula interna (C7) ist dagegen frei von derartigen
Substanzdefekten.

Tak 67, Fig. 8. Hier hat ausschliefich das Pufamen eine leichte Retusche er-
fahren, Man sieht nicht nur am Boden dessclben einzelne stark erweiterte perivaslulire
Lymphriume, sondern selche das ganze Putamen durchsetzen. Die einzelne Cribliire
ist dunke] umrandet, Diese Umpandung beruht auf einer Ansammlung von Mark-
fasern, die dadurch zustande kommt, daf dieselben — wie wir schon 8, y82 hervor-
sehoben haben — der Nekrose langer widerstehen als die Grundsubstans und dic zelligen
nerviisen und glidsen Elemente. Abgesehen von grofen Cribliiren am Grunde von
Ge sehen wir bei genauerer Betrachtung das ganze Ge und Gi sowie ihre Kapseln von
Cribliiren erfille. Man ziehe zum Vergleich aus den Erginzungsheften des r&. Bds,
dieses Journals Taf. 45, Fig. 18 heran| Viele Cribliren finden sich auBerdern in der
nzel.  Auch im Marke zahlreicher anderer Hirnwindungen — speziell im Schiafen-
lappen — beohachten wir solche Cribliren. Die Architektonik der Rinde weist keine
griberen Starungen auf, Die Capsula interna (C1) ist frei von solchen Substanzdefeliten
chenso wie das Corpus callosum (Ce). N ist atrophiert, seine Oberfliche abgeplattet
und der Seitenventrikel vergribert,

Taf. 67. Fig. 4— Taf. 68, Fig. 4 sind nach Tai. 6o, Figg. rund 2 5. 788 heschrieben,

Taf, 88, Fig. 5. Die Erklirung dieser Figur befindet sich 5. yg0.

Tat, 89, Fig. 1 zeigt uns von cinem etwas kaudaleren Schnite den Etar eriblé
und précriblé des Markes der Insel im van Gicson-Bilde. Den Etat précriblé haben
wit 2. B, bei a vor uns. Hier hat um das BlutgefilB herum das Gewebe eine Rarefi-
sierung erfahren, ohne dall es zu einem gewebsfreien Hohlraum gekommen ist. Peripher-
wiirts nimmt die Rarefizierung ab. TUm die meisten Blutgefile ist es dagegen bereits
su einer vollen Nekrose des unmittelbar benachbarten Parenchyms gekommen: d. b,
aus dem Etat précriblé hat sich ein Ftar criblé entwickelt. Vielfach sieht man in der
Umgebung des vollstindig untergegangenen Gewebes eine peripherwirts allmihlich
abnchmende Rarefizierung desselben, Tn der Mitte der I Halfte der Abbildung haben
wir eine Stelle, wo die Nekrose des Gewebes nur auf der einen Seite des Blutpefdfes
erfolgt ist.

Taf, 89, Fig. 2. Es handelt sich um das Pallidum internum des gleichen Schnittes,
Hier herrscht der Etat précriblé vor, so daf wir seine allmihliche Entwicklung zum
Fiat criblé noch besser studieren kinnen als in der vorigen Abbildung. Man sieht dabei
sehr gut, wie der emste Beginn der Nekrose sich in ener Aufhellung der Grundsubstanz
fufiert, Das ganze Zentrum der Abhildung zeigt eine solche Aufhellung, withrend wir
in der Peripherie fiberall noch dunkel gefiirhte Grundsubstanz vor uns haben,
i1 jowmal filr Peychobogie sad Neusclogie, Bd.ss Emh 3 161
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Taf, 69, Fig. 3 ist weiter unten S jg5 beschrichen.

Taf. 67, Fig. 4 hat nur eine sehr leiclie Tetusche erfahren, Sie st so gering, daB
im Pallidum der Etat eriblé im Originalpriiparat mit blofem Auge immer noch dewt-
Jicher sichthar ist als hier in der Photographie. Pui zeigt in seinem Hauptteil weniger
grolle Cribliren als in Taf. 67, Fig. 3 Sonst erinnert der Befund durchaus an den der
Fig. 3 Speziell existiert ein deutlicher Gegensatz der der Cribliiren entbehrenden
Capsula interna (1) und dem diese in grofer Zahl sufweisenden Pallidum.

Tai, 67, Fig. 5 zeigt uns eine Abbildung der v, Hemisphiire. Der Seitenventrikel
ist etwus weniger erweitert, das Caudafum weniger abgeflacht als L. Der Etat criblé
des Putamen gleicht demjenigen der anderen Seite, Dagegen weist das Palliduim, and
zwar vor allem das Pallidum jaternum, cinen gang ausgesprochencn Etat criblé auf,
der trotz leichter Retusche nicht einmal so deutlich hervortritt wie im Originalpriparat.
Wir haben dann auch noch am dorsalen Rande von H? eine Reihe von Cribliiren. Da-
gegen ist die Capsula interna (C1) frei von solchen und auch der eben angeschnittene
Thalenses Wt nur wenige erkennen.

Taf, 68, Fig. 1 macht uns bei achtfacher Vergrofierung mit dem Pallidum in-
termun und seiner Umgebung eines kaudaleren Schnittes bekannt. Die Cribliiren im
Pallidum sind durch Retuschen leicht verstirkt. G4l und Gime zeigen aufierdem in
ihrem ventralen Dritteil eine pathologische Faserverminderung,  Ferner lassen
der abgebildete Teil von e sowie Gil 4+ Gim eimen Etat criblé erkennen, den wir
weder im normalen Praparat (vgl. = 1. Taf. 44, Fig 30 noch im Etat dvsmyélinigque
{vgl. = B. Taf. 45, Fige. 1 und 21 vor uns haben, Gleichzeitiy lehrt dieser Vergleich,
daf eine Volumenverminderung des Pallidum im vorliegenden Fall nicht stattgefunden
hat. H? zeigt keine deutlich fabare Verminderung. In i und im abgebildeten Thalanus-
gebiet treten nach wie vor die Criblaren ganz suriick.

Taf. 68, Fig. 2. Auch hier hat das Pallidum eine leichte Retusche erfahren.  MMit
Riicksicht aul die selir dunkle Capsula interna ist der Rest der Abbildung {iberexponiert.
Er erscheint faserhrmer als in der Wirklichkeit. Man erkennt aher deutlich im Pallidsm
die zahlreichen Cribliren, Der Zweck der Abbildung ist aber ein anderer; sie zeipt
uns das Corpus Luysi dieses Gehirns in seiner grofiten Ansdehmung und soll wns davon
iiberzeugen, dafi dieses gegeniiber der Norm ganz wesentlich verkleinert ist.  Man
siche sum Vergleich Taf. 6y, Fig. 6 des vorigen Falles und die normale Abbildung der
Taf. 26, Fig. & heran!

Tai. 68, Fig. 8 stellt den Nucleus ruber der pleichen I, Seite in seiner grofiten Aus-
debnung dar. Eine pathologische Verinderung Filt sich an ihm oder seiner Kapiel
nicht erkennen.

Taf 68, Fig. 4 scigt die Brachia confunctiva, dic Pyraviden und die wmteren
{Miven in durchavs normalem Zustande, Dagegen ist der Ventrikel vergroBert.

Die Rinde und das Mark des Kieiwhirns zeigen keine groberen pathalogischen
Verinderungen.

¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Im Marke mancher Hirmwindungen haben wir einen ausgesprochenen Etat
criblé gefunden. Derselbe hat aber nirgends zu emner erkennbaren Degeneration
cines bestimmten Fasersystems gefihret, Das Coudatum zeigh einc deutliche
Atrophie, besonders [ Es weist ferner wie das Putamen cinen mifigen Etat
eriblé auf, In letzterem betrifft dieser auch grofiere Gefibe. Ferner finden wir
sinen besonders intensiven Etat criblé im Pallidum und zwar vornehmlich
in seinen vorderen Partien. Aullerdem zeigt dasselbe teilweise einen deutlichen
Faserschwund (partiellen Etat paradysmyélinique), der an denjenigen des
Etat dysmyélinique erinnert.  Endlich ist das Corpus Luysi deutlich atrophiert,
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Auch in diesem Fall haben wir also eine krankhafte Veranderung des stridren
Systems im Sinne eines Ktat de désintégration als wesentlichste Gehirnver-
inderung nachweisen kénnen. Im Gegensatz zum vorigen Falle ist aber das
Pallidum weit stirker erkrankt als das Striatiem, Dicser Tatsache entspricht
die deutliche Kleinheit des Corpus Luys,

Klinisch war die vorliegende Paralysis agitans dadurch ausgezeichnet,
daB sie keinen Tremor aufwies, dafiic aber eine sehr ausgesprochene Ver
steifung zeigte, also das Bild darbot, welches wir bereits in unserem Beitrag
+Zur Kenntnis usw." und weiter oben als Paliidwmsyndrom bezeichnet haben.
Mit dieser theoretischen Auffassung deckt sich gut dic Tatsache, dafl wir im
vorliegenden Fall eine besonders starke Erkrankung des Pallidum anfdecken

konnten.
Endlich sei darauf hingewiesen, dafli wir auch hier einen Gegensata zwischen
dem gut erhaltenen H® und dem deutlich geschrumpften CL haben.

26. Freunds Fall Pauline H. (A7 14]
A. Klinische Beobachiung.

Erste arstliche Untersuckung am 3. 16, 19514;

Patientin sieht und hort ihrem Alter entsprechend gut. Sie zittert stark mit
beiden Handen Sie kann nur die FiBe schleifend, sich Jungsam vorwiris
hewegen.

Patientin kann den Urin micht halten, die Blase triufelt davernd.

Brustorgane gesund,

Blutgefiile stark verkalkt.

Urin ohne Eiwell und Zucker.

Aufnakme im Claassenschen Siechenkaus, Breslau, am 5. 13, 1974:

Anamnese:

s4jihrige Witwe,

Patientin hat mit 23 Jahren geheiratet, war 43 Jahre lang verheiratet. Hat
niemals konzipiert, Mann tot vor 7 Jahren an Lungenentziindung, Mulite vor 4 Jahren
ihre Jangjihrige Wohmung aufgeben, hat seitdem vom Vermieten moblierter Zimmer
gelebt und dabei viel Sorgen und Uberarbeitung gehabe.

Anfang pgry eines Morgens plitzlich Steifigkeit im ganzen linken Bein
und im . Arm. Infelpedessen 3 Wochen bettligerig. Mit der Zeit hesserte sich dieser
Zustand, doch blieb ein Steifheitsgefih] mrick. Auch war das Gehen seitdem
erschwert. Juli 1g14 trat eine schmerzhatte Steifigkeit im » Bein ein, Patientin
verstehte mit dem Stock zo pehen. Seit Ende rgrg auch eine Steifigheit hinten
im Kreuz, so dab ihe das Biicken schwer fiel, Ebenso lange auch ein Zittern in der
i. Hand,

Feitweise kann sie frihmorgens beim Aufstehen sich schnell bewegen.

Nach ihren Angaben keine Neigung w1 Pulsioncn.

Seit Ende 1914 stindig schwermiitig.

Status prirens am 8. 1, 19152

Patientin klagt surseit aber keine innerlichen Beschwerden, hat kein Herzklopfen
und keinen Schwindel.

Wormaler Stuhlgang.

Sie ist aber sehr nervis, Angstlich und schreckhaft vor dem Neuen.

Ftwas erstaunter, maskenartiger, unbeweglicher Gesichtsausdruck:
Sie kann aber dabei ausdrucksvell lachen, .
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An den eberen Extremititen Muskelspannung nur L, beim Abduzieren
im Schultergelenk und beim Strecken im Ellenbogengelenk. An der L Hand
sind der 2.—s. Finger im Grundgelenk geheugt, ist der Daumen leicht addu-
ziert und zeigen sich leichte pillendrehartige Zitterbewegungen an den Fingern,

Fassive Beugung an den Beinen durchweg beim ersten Bewegungsversuch
etwas erschwert. Links sind die Muskelspannungen etwas starker.

In den Hiftgelenken Flexion und Abduktion, in den FuBgelenken
Dorsalflexion besonders erschwert.

Zehenreflex plantarwirts von mibiger Starke.

Kniephinomene mittelstark.

Achillessehnenphiinomene nicht sicher auslashar,

Sensibilitit ohne pathologischen Befund.

Urin ohne EiweiB und Zucker.

Diagnose: Paralysis agitans.

Tod: am 16. 2, 1916 an Lungenembaolie.

Ergebnisse der Sektion der Gibrigen Organe:

Erweltcrung des rechten Ventrikels. Arteriosklerose.  Trombose an der Wand
des vechten Hersventrikels. Lungenemholic. Adhasion der Plewra. Atrophic der Leber
und der Nieren,

Zusammenfassung der Krankengeschichte

Es handelt sich also um eine erst vor zwei Jahren entstandene Paralysis
agitans, welche sich hauptsichlich in einer Versteifung duflerte und nur 2u
cinem mifigen Zittern in den Hinden, vielleicht sogar nur in der [ Hand, ge-
filhrt hat. Die Rigiditit beschrinkte sich in den oheren Extremititen auf die [
Sie war in den Beinen stirker als im L Arm und I ausgesprochener als r,

B. Anatomische Untersuchung.
a) Makroskopischer Befund.

Das Gehirn zeigte duferfich und avf dem Cuerschnitt keine hesonderen patho-
logischen Eigentiimlichkeiten.

b} Mikroskopischer Befund.

Taf. 86, Fig. 4 bringt ein van Giesonbild vom oralsten Teil des r. Putamen.
Man erkennt hier in enger Berichung m Blutgefilen entweder kleine, zirkumskripte
Seellen rarefizierten Gewehes oder ehensoweniy umfangreiche Liicken mig einem Hot
derartiger particll eingeschmolzener Substanz: alsn einen typischen Ftat précriblé
uni eriblé,

Taf, 68, Fig. 5 zeigt uns ein leicht retuschiertes Bild des L Striaium eines etwas
keudaleren Schnittes. Der Seitenventrikel ist nicht erweitert. Dagegen weicht
das Striatuni durch sein Plattgedriicktsein und durch die fast horizontale Stellung
der s durchsetzenden Kapselfasern (C1) durchans von der Norm ab. Man giehe zum
Vergleich aus den Erginzungsheften des 18, Tids. dieses Journals Taf. 44, Fig. 12 heran!
Wir sind schon Tal. 41, Fig. 1 in einem Paralytikergehirn ciner dhnlichen Formverinderung
des Stristum hegegnet. Hier war dieselbe aber mit einem ansgesprochenen Hydmo-
cephalus internus verbunden. Ne LBt — vornchrglich in seinem Aubienteil — einen
deutlich sichtbaren Etat criblé erkennen, In Pt konstatiert man dasselbe.

Taf 70. Fig. 1 ist ebensowenig wie Fig 2 retuschiert worden. Zunichst i
hervorgehoben werden, dal auch hier beiderseits keine Erweiterung des Seifen-
ventribels vorliegt. Beide Striafa sind anormal breit, Dabei sind die Putamina i
ihrem dorsal- ventralen Durchmesser gesen die Norm deutlich verkirzr. Sie bieten
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hier dieselbe Form dar, die awir in unseren beiden Fallen von Etat dysmyéhinique kon-
statiert haben, Man vgl. z B. Tal. 40, Figg, 4 und 51 Trotz des Fehlens jeder Retusche
seigt Ne in geringem, Puf in stirkerem Male e¢inen Eat criblé. Das gilt besonders
vom v, Putamen, Im [ Putamen existiert statt dessen eine grofere Criblire, Deide
Pallidg sind in ihrem Hohendurchmesser stark verkirzt. #um Vergleich ziehe man aus
den Erginmungsheften des 18, Tids. dieses Journals Taf. 3, Fig. 7 und Taf. 45, Fig. 18
heran! Im I. Pallidum kann man — abgesehen von eimer groBen Criblire — keinen
Faserschwund mit Sicherheit nachweisen, Dagegen ist das r. Pallidum nicht nur kleiner
als das L, sondern es zeigt bereits bei der vorliegenden Vergrofierung eine deutliche
Faseraufhellung im ventralen Teil von fi.  Die mikroskopische Betrachtung lehrt
danehen such noch einen zweifellosen Schwund der dicken Fasern im lateralen Teil
vom e, Der dritte Ventrikel ist deutlich erweitert. Ferner sehen wir noch eine Reihe
von Cribliren in der Umgebung des Putamen.  Der laterale Thalamuskern 2eigt L
und r. cinige kleine auigehellte Stellen,  Sonst erweisen sich die Thalamuskerne wie
die Capsula interna normal.

Tat. 70, Fig. 2. Auch hier fehlt cine Erweiterung des Seitemoeniribels, liegt
aber eine solche dis driten Ventrikels vor. Die Pufamina erscheinen nach wie vor
anormal breit und lnssen wie ihre laterale Umgebung cine Reihe von Cribliiren er-
kennen. Die Paliida sind hier ebenfalls beiderseits verkleinert und zwar — wie in der
vorigen Figur — dag r. strker als das i, Aber auch £ legt jetzt aweifellos ein Schwund
der dicken Pallidumfasern vor. Dies gilt insbesondere von dem ventralsten Teil des
Pallidum internum. Daneben weisen die zwischen Pallidum und Putamen wver-
\aufenden Faserbindel eine herabgesetzte Zahl ihrer dicken Fasern auf, wihrend
die diinnen strio-pallidiren Fasern keine Verminderung erkennen lassen. Im r. Palli-
dum ist der Schwund der dicken Fasern noch ein wesentlich graferer. Die aus dem
Pallidum in das Putamen eintretenden Faserbiindel enthehren fast aller dicken
Fasern, ohne daB die dinnen strio-pallidiren Fasern eine Verminderung erfahren
haben. Ganz besonders faserarm ist Gil. H®ist L bereits zweifellos etwas verschmdlert.
Man ziehe mum Vergleich das Paralvtikergehiin Taf. 41, Fiz. 3heran! R ist die Schmiich-
tigheit von H? zweifellos noch grafier, Die aus I in vi! hineinzichenden Einzelbiindel
treten beiderseits wegen die Norm aurtck. Der Thalamus, dic Capsula inierna und
der anstoBende Teil des Alhum centrale (Centram semiovale) znigen annihernd normale
Verhiltnizsse, Hervorgehoben sei noch, dal das Maré der Fusela im vorliegenden
Gehirn den Etat criblé sehr wenig zeigt.

Tat. 71, Figg-1 und 2 werden 5. 795, Tak 71, Figg. 3und 4 5. 797, Tal. 71, Fig.5
5. 798, Tal 72 5. 8o3f. und Tak 73 5 8oy i beschrieben werden.

Tat, 74, Fig. 1 bringt das Corpus Luysi {CL) in grofter Ausdehnung. Es 151
gegen die Norm um mehe als die Halfte verkleinert. Die-Substantia nigra {Sw) ist

Tier wie in kaudaler gelegenen Schnitten jedenfalls gegeniiber manchen normalen

Schnitten verschmilert. Dic pathologische Bewertung dieses Befendes bedarf aber
noch spezieller Studien, da dberhaupt grofe Sehwankungen in den GroBenverhiilt-
nissen dieses Organs im normalen Gehirn vorkommen, Jedenfalls ist kein Unterschied
swischen den beiden Seiten zu konstatieren, wihrend CL der [. Hemisphiire um #n
Viertel braiter ist als das hier-abgebildete CL der r. Hirnbilite.

Taf 74, Fig. 2 zeigt normale Rinde und Mark des Kleimhirng, normale Brachia
comjumctira, niere izen und Pyramiden sowie normale Verhaltnisse des fibrigen
abgebildeten Hirnstamms,

¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes.
An pathalogischen Erhebungen haben wir neben einer Formverinderung
des Striatum und speziell des Putamen vinen deatlichen Etat eriblé im Pulamen
festgestellt. Derselbe war r. etwas deutlicher als [, Var allem zeigte aber das

Pallidwm infolge Hohenabnalme eine starke Volumenverminderung,  Diese
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war ¥, stirker als L. Auflerdem waren im Pallidum und zwar speziell r. zahlreiche
dicke Fasern geschwunden. Dieser Etat paradysmyélinigue betraf auch
diejenigen- dicken Fasern, welche die aus dem Pallidum in das Striatum ein-
tretenden Faserbiindel begleiten. H® zeigte eine leichte Volumenverminderung.
Diese war r. stirker als £ Die aus HY in o4l eintretenden Faserbiindel haben
sich gegen die Norm weniger ab.  Das Corpus Luvst war beiderseits starl ver-
kleinert, #. aber betrachtlich stirker als 1.

. Lpikrise.

s unterliegt keinem Zweilel, daf die Hauptverdnderungen i vor-
liegenden G ehirn das stridre System hetrafen. Neben einem Etat eriblé im Putamen
lag vor allem cin teitweiser Schwund der dicken Fasern des Pallidum vor, welcher
als Etat paradysmyélinique an unsere Fille von Etat dysmyélinique er-
inmert und in eeinem Intaktsein des strio-pallidiren Systems vielleicht als An-
fangsstadium des unter VIL B, ¢ auslihrlich erwihnten Jelgersmaschen
Falles anzusprechen ist.

Die Ursache des teilweise an topographische Berirke gekniipften Schwundes
der dicken Pallidumfasern ist ebensowenig wie in den Fallen von Etat dysmyé-
linique gellare.

Es ist interessant, daf wir die pathologisch-anatomischen Hauptverinderungen
dort gefunden haben, wo wir sie nach der Krankengeschichte entsprechend
unseren bereits in unserem Beitrag ,,Zur Kenntnis usw.' ausgefithrten An-
schauungen erwarten muBten. Auf Grund der Tatsache, daB eine Versteifung
im Vordergrunde des Krankheitebildes stand, mufite in erster Lime eine Er-
keankung des Pallidwm vermutet werden. Diese Annahme ist vollstindig be-
stitigt worden. Wir mufiten ferner entsprechend der Tateache, dall nur der [
Arm eine Rigiditit zeigte und das L Bein eine stirkere als das r., eine schwerere
und auch in oraleren Partien nachweisbare Erkrankung des r. Pallidum an-
nehmen. Auch dieser Schiufi hat sich als vollstindig im Einklang mit den Tat-
sachen srwiesen. Unsere Tendenz endlich, das Zittern mit Erkrankung des
Striatem in Verbindung #u bringen, wird durch den Etat criblé und seine stiirkste
Ausprigung im r. Putamen durchaus gestiitzt.

Ferner geht auch hier dem Etat paradysmyélinique des Pallidum
cine starke Verkleinemmg von €L parallel, und ist diese entsprechend der
stirkeren Erkrankung des » Pallidum auch im » OL ausgesprochener.  Eine
gewisse Verminderung von £ und AL stiitzt des Weiteren die positiveren Be-
funde der Fille zo und 21 uvnd des Jelgersmaschen Falles (vgl. 5. 646!

SchlieBlich sei unter Heranziehung unserer beiden Fille von Etat dys
myélinique darauf hingewiesen, daf} in allen diesen drei Fillen eciner starken
Hihenabnahme des Pallidum eine anormale Breitenentwicklung des
Putamen parallel geht, Dabei ist nicht anzunchmen, dafl die im vorliegenden
Fall vorhandene Kleinheit des Pallidum und Breite des Putamen sich etwa in
den zwei Krankheitsjahren ausgebildet haben soliten. Wir neigen vielmehr zu
der Annahme einer angeborenen Kleinheit des Fallidum und michten dem-

entsprechend cine entwicklungsmechanische Beziehung zwischen angeborener
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Kleinheit oder in friher Kindheit auftretender Volumenverminderung des
Pallidum und Breite des Putamen supponieren.  Als ein weiteres Problem der
Zukunft entsteht dann aber noch die Frage, wie weit eine angeborene Kleinheit
des Pallidum zu einem spiteren Untergang seiner Markfasern pridisponiert,
Dali eine zur Verbreiterung des Putamen fibrende Kleinheit des Pallidum jeden-
falls keine notwendige Vorbedingung ist, beweist der unter VII, B, ¢ niher
beschrichene Fall Jelgersmas.

27. P. Maries Fall Renoult (i 21}
A. Krankengeschichte,

Renoult, Louis, entré le 1o, janvier 1goes,

Anamnése:

Bitumier, agé de 72 ans. :

Mére morte d*une maladie de poitrine ; pére mort de vieillesse.  Les grands-péres
n'ont ew aucuns malulie nervense, Les fréres (3) sont morts asses agés, mais il n'ont
jamais eu de troubles du systéme nervewsx.

Il n'a jamais fait de maladies. A la suite d’une chute du deuxiéme étage en mai
18g5 sur le dos, sans aucune fracture. il s commencé — deux ou trois jours aprés — A
trembler de ln main gauche.

Quelques mois aprés le tremblement est passé & la main droite et puis peu de
temps aprés & la jambe gauche, La jambe droite ne tremble pas. 11 n'a jamais eu de
pulsion, La raidenr, qui d'ailleurs n'a jamais 666 trés accentude, s'est manifestée quel-
que temps aprés le tremblement.

Depuis 2 ans environ il a de lagéres douleurs aux articulations.

Etat présent:

Diroitier, sait lire et écrive, Tremblement des denx mains et du pied gauche, Le
tremblement augmente sous les émotions, sous Uinfluence de la fatigue. Lorsque le malade
prend un ohjet, le tremblement diminue ; il peot boire tout seul assez facilement; il peut
aussi shabiller. 11 peut faire tous les mouvements aves les mains, miis plus lentement
et avec une certaine difficulté avec la main gauche, Il ne peut plos bien écrire. Avec la
volonté il ne peut pas du tout empécher Son tremblement. I peut Uarrétér an niveau
de la main en serrant la main, mais alors il se mamiféste dans Pavant-bras et dans le
poignet qui tremblent en masse.  Fendant le sommeil le tremblement s’arréte. Les
mouvements sont assez libres sauf pour le bras gauche, 11 fait encore des promenades
asser longues.

Réflexes tendineux, particuliérement les rotuliens, asser forts.

Le mouvement du pied gauche est en pédale.

Le malade & remarqué une certaine faiblesse seulement au bras gauche.

Pas de troubles des organes des sens, pas de troubles de la sensibilité.

Fonctions de Ia vie végétative normales.

11 ne transpire pas davantage qu'avant le tremblement,

Pas de sensation de chaleur.

Pas d'atrophie, ni de déformations.

Jamais de manx de téte, ni de vertigs.

Pas de troubles dans le domaine des nerfs bulbaires,

Pas de sialorrhée. '

Le facies parkinsonien n'est pas bien évident, Il cligne souvent.

Pas de troubles psychiques.

Le malade marche assez [acilement, légérement penché en avant.

Etat général assez bon. ;

1 sent le besoin de se déplacer trés souvent,
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1l est trés optimiste.

Les muscles de Ia houche ne tremblent pas.

27 décemhbre 1goj5:

A gauche: !

Le poignet gauche semble tout 4 fait ankylosé, les mouvements sont impossibles.

La déformation fait penser & la déformation du rhumatisme chronigue.

Le pouce est en hvperextension.

Lindex est en extension. La phalangette est en hyperextension.

Médius: la phalingine est fléchie sur li phalange; Ia phalangette est en
extension sur la phalangine. !

Annulaire: la premiére phalange est en hyperextension, les deux derniéres

sont fléchies.
Auriculaire: I déformation ressemble & celle de Panmlaire; elle est plus accentude.

Sur les doigts, la peau ist lisse, glabre,

A droite:

Le poignet fonctionne i peu prés bien, un peu de rideur cependant.

Les épaules sont le sidge de légers craquement et de douleurs, qui parfois au dire
du malade T'empéchent de porter la main 4 la téte, ;

Plus tard:

Le tremblement se montre aussi dans la jambe droite, mais d’une fagon moins

accentufe,
Rétropulsion assez marquée qui fait parfois tomber le malade.

= Cligne parfois des yeux.
La parcle ne présente pas de caractéres particuliers.
Mort le 16 avril 1goy de pneumonie gauche.
Diagnostique:
Maladie de Parkinsar avee déformation des doigts et du poignet gauches, simulant
e rhumatisme chronigque.

Zusammenfassung der Krankengeschichte,
Fin bis dahin gesunder Mann zeigt typisches Paralysis agitans-Zittern der
i. Hand 2—3 Tage nach einem Sturz aus der I Etage. Das Zittern dehne sich
bald auf die . Hand und den {, Full aus. SchlieBlich nimmt auch das r. Bein
amn Zittern teil. Die Rigiditit bleibt dauernd gering. Nur sehr wenig ausgeprigte
Amimik. Keine Peeudobulbiirsymptome. In der & Hand allméhlich eine Ankylo-
sierung der Gelenke wohl auf rheumatischer Basis.

B, Anatowischer Befund.

a) Makroskopische Untersuchung,
AuBerlich bot das Gehirn keine nennenswerten Anomalien.

b) Mikroskopische Untersuchung.

Die beiden Hemispharen wurden getrennt in Horizontalschnitte zerlegt.

In der {, Hemisphire sind auf der Medianseite das Mark des Cuneus, des Prae-
cuneus, Teile des Gyvrus linguabis und des Isthmus gyri lmbid, sowie grofle Abschnitte
des Splenium corporis: callosi mehr oder weniger vollstandig resorbiert unter starker
Verschmilerung der Rinde der betreffenden Gegend. (Alte Erweichung.) K

In der 1. Hemisphiire ein starker, in der r. ein geringerer Hydrocephalus internus.

Viellach im Hemisphirenmark ein Ftat criblé um kleine und grofere Gefabe,
Bcs:éndm ausgeprigt ist diese Erscheinung im Mark der Insel,
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I van Giesonhild Bt der Nudews substantiae inpominatae nichts Pathologisches
erkennen.

Die Myeloarchitektonik der GroShirnrinde seigt keine griberen Verdnderungen.

Taf. 83, Fig. 4 zeigt uns r 1m dorsalsten Teil des Caput caudats (Nej und dem
allerdorsalsten Teil des Putamen {Puf) einen dentlichen Etat eriblé.  Im Mark der
Insel und im Stratien subcallpswm sind die Cribliren noch stibrker ausgeprigt. 1In den
iibrigen Teilen der Abbildung, so speziell in der Capsula interna (€4 und dem Thelamus,
treten sie dagegen ganz aurlck.

Taf. 63, Fig. 5 macht uns mit einern ctwis ventraleren Schnitt der I Hemisphilre
bekannt, Ihc stirksten und meisten Cribliren befinden sich in den Capsuloe exiernd
of extréma. Sodann zeigt Pui die meisten derartigen Lilcken. Ne und das Pallidum sind
wesentlich drmer daran. Die Capsula interna (Cr) zeigt nur cine einzige Criblire in
ihvem vorderen Sehenkel lateral von der Bezeichmung ..Ci%. Der Thalamus 1ilt nur
wenige perivaskulire Desintegrationen erkennen. !

Tat, 63, Fig. 6 bringt einen noch ventraleren Schnitt der r. Hemisphire, Auch
hier seigen Claustrum und Capsula extrenta die stirksterr und meisten perivaskularen
Hinhlraume, Die Cribliren in Pus stehen ihrer Zahl nach an zweiter Stelle.  Sie sind
in Ne und vor allem im Pallidus: in geringerer Menge vorhanden, Griobe und Faser-
zehalt des letzteren 2eigen keine greifbaren Anomalien. Die Capsul interna (Cf) ent-
hilt keine Cribliren. Die zwei kleinen Licher kaudo-medial vom kaudalen Rand des
Put sind beim Sehneiden entstanden.  Auch der Thalomus ist arm an perivaskuliren
Liicken,

Taf, 63, Pig. 7 ist einem ventraler gelegenen Schnitt derselben r. Hemisphire
entnommen,  Neben einer Erweitering des perivaskuliren Raumes um die grofien
Gefile lateral von der Commissura anterior zeigt Put eine ganze Reihe von Cribluren.
Abgesehen von der Capsula extrenta sinil perivaskulire Desintegrationen in den ibrigen
Teilen der Abbildung selten. Das Corpus Lwysi ist nicht verkleinert.

Tal. 69, Fig. 3 bringt ein Stick des oralsten Teils von Puf eines henachbarten
Schnittes bei sofacher Vergrifierung. Man erkennt jetst, wie schwere Veriinderungen
die Licken der vorigen nur zweimal vergroferten Abbildung darstellen.  Man sieht
um Kleine Bhutgefille — teilweise exzentrisch — gelegene vollstindige Substanaliicken
wder Gebiete rarefizierten Gewebes und diese Rarefizierung nur allmiahlich in gesundes
Gewebe iibergehen.  Man beobachtet ferner noch eine ganze Reihe kleiner Desintegra-
tionsherde, welche hei zweifacher Vergrifering iiherhaupt noch nicht sichtbar sind-

Taf 71, Fig. 1 «eigt uns von einemn Schoitte der I Hirnhalfte, der noch dor-
saler gelegen st als der Taf. 63, Fig. 4 von der r. Hemisphiire abgebildete, wic man bet
starker Vergriferung in einem Weigert-Pal-Schnitt auch in dem Coudatem zahl-
reiche Cribliren erkennen kanm.

Tat. 71, Fig. 2 brinzt hei sefacher Vergroferung einen Aussehnittaus dem Pulamen
cinés nach van Gieson gefirhten Schnittes aus der Nachbarschalt des Taf. 63, Fig. 5
ahgehildeten, Neben awei Cribliiren, welche schon in einer Abbildung wie der Taf.o3,
Fig. 5 wiedergegehenen sichthar sind, sohen wir einmal in der Umgebung der dorsalen
Criblire in weiter Ausdehnung die Grundsubstanz aufgehellt und dann zahlreiche
kleine, bei schwacher VergroBerung noch nicht sichthare Cribliren. Auch an diesem
Priparat kann man sich davon iiberzeugen, wie die van Gicsonfirbung geeignet ist,
den Ttat criblé sichtbar i machen, und wie viel stiirker das Stristum erkrankt ist
als die medial davon gelegenen Himnteile,

¢) Zusammenfassung des anatomizchen Befundes,
Von einem grofien Erweichungsherd im kaudalen Teil der Medianseite der
I, Hemisphiire abgeschen, fand sich ein weit verbreiteter Etat criblé. Derselbe
war aber im Mark der Insel und im Striatum viel stirker als in-anderen Gegenden,
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C. Epikrise.

Wir haben also auch hier in einem Etat criblé des Striatum eine der Formen
des Status desintegrationis vor uns. Hervorzuheben ist, dafl das Pallidum und
die pallidiren Systeme relativ put erhalten sind, Der vornehmlich im Stoatum
lokalisierten Erkrankung entspricht im klinischen Bild ein Vorherrschen
des Zitterns und en Zuricktreten der Rigiditit. For eine kiinftige Vertiefung
der Forschung sei der Hinweis nicht unterlassen, dafl sich ein Etat enblé noch
stiarker in den Capsulae externn et extrema entwickelt hatte

28. Freunds Fall Bertha 2. (5 25).

A. Krankengeschichte.

Frau Bertha Z., Schneiderswitwe,

Geboren: zz..7. 1835,

Aug den Akten Dr, Steinbergs am 1. 3. 1916:

Sehr schwerhiitip. Startkes Alterszittern, besonders im 7. Arm. Herzmuskel-
schwiiche, Arterienverhartung. 4 -

Aufnahme im Clanssenschen Siechenhaus am 13, 6. 1916,

Status am 16, 6. 1916;

Rechter Arm zittert ungleich stark, wird im Ellenbogengelenk, in
den Fingergrundgelenken und oheren Fingergelenken leicht gebeugt ge
halten, Das Zittern wird in der Erregung heftiger, hirt bei intendierten
Bewegungen voribergehend auf, doch soll zeitweiliz beim Suppenléffein die
Suppe verschiittet werden.

Klagt dber Beingstigung, Hersklopfen, Schlaflosigkeit, Schwerhiivigheit. Das
Zigtern soll vor swei Jahrem beim Erwachen ohne Vorboten sich eingestellt haben,

Herztine zu hart klappend. Spitzenton im V. Tnterkostalraum, Nicht verbreiterte
Grenzen.

Starke Lungenblihung,

Deutliches Reiben im linken Kniegelenk {vor vielen Jahren auf das linke Knie
gefallen). Leichtes Reiben im rechten Kniegelenk. Dieanderen Gelenke frei von Reibungs-
geriuschen,

Kniescheibenreflexe lebhaft, . — . Kein Babinski, FuBkiteelreflex schwach, r, =1,

Leib: o, B ¥

Allgemein reduziert und abgemagert. Schwerhirig.

Beim Gehen verstirktes Zittern des r. Arms und viel Schwindelgefuhl.

Urin: Eiweill und Zucker. }

15. 17, 1916: Vorniibergeneigte Haltung, etwas schiebender” Gang.
Beginnende Schiittellihmung ()

Zeigte miletst schwere Dysenterie und stach an Bronchopneumonie am 15 3. 1917,

Zusammenfassung der Krankengeschichte,

Die Kranke zeigte in den letzten drei Lebensjahren cin bei Erregung ge-
steigertes, durch intendierte Bewegung voriibergehend aufgchobenes Zittern
des »., gleichzeitip rigiden Arms. [m letzten Lebensjahr | schiebender” Gang
mit vorniibergensigtemn Korper. ;

B. Anatomische Unlersuchung.
a) Makroskopischer Befund,

Sektionshefund des Pathologischen Instituts der  Universitit  Breslau,
Dr. Hauser, den 17. 3. 10907:
170
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coron, — Atrophia lienis, — Adhaes. veter. pleur. utr. — Pleuritis fibrin. sin. —
nenmenia confl. Iob, sup. et inf. sin. — Enteritis dJysenterica ulcerosa gravis. —

piale. — Atrophia gyrorum {Gehim in toto konserviert).
Gehirngewicht: 1160 g."

b} Mikroskopischer Befund,

Wir haben bisher nur Blacke aus Ca und Umgebung, sowie dem Stristum und
Fallidum untersucht.

Die Avea gigamtopyramidalis zeigte keine grétberen cytoarchitektonischen Ver:

priparat keine Drusen sichthar,

schait stellte Bielschowsky folgendes fest:

zerfall, dunkle Kerne. Kapillarfibrose.
anderung der Ganglienzellen mit {ippiger Neuronophagie.
lipotder Natur) wnd gut gefirbte Plasmaleiber.

it #. Putamen ein Ltay criblé begonnen hat.
Das [ Putamen zeigt Ghnliche Verinderungen.

,Obliteratio pericardii, — Myocarditis fibrosa. — Arteriosclerosis aortae et arter.

Schniirleher. — Atrophin hepatis. — Nephritis interstit. chron. — Cyatitis. — Oedema

iinderungen, Speziell waren die Riesenzellen in normaler Zahl vorhanden. Im Nissl-
An feineren histopathologischen Befunden dieser Ared und ihrer eralen Nachbar-

1. Fibrillenpriiparate zeigen in der Rinde massenhaft Drusen von typischem
Ausschen, Dias Stratum zomale ist verbreitert, reich an pyknotigchen Kemnen. Das
plasmatische Retikulum der Glia in 117 st grob retikulir und enthilt zahlreiche
Kérnchen und kleine Schollen. Die Alzhei mersche Fibrillenverinderung ist nur ganz
vereinzelt anzutreffen, Zellkdrper der Ganglienzellen zeigen schlechte Fitrbung, Fibrillen-

2. Misslpriiparate zeigen wabigen Zellzerfall, viel Pigment, chronisehe Ver-

1. Gliapriparate zeigen starke Proliferation der epizercbralen Randglia, ver-
mehrte Gliafasern in 17 und I¥ und zahlreiche faserhildende Astrozyten im Mark.
e Gliazellen sind zum Teil vakuolisiert, enthalten gelbes Pigment {Abbauprodukte

Taf, 71, Fig. 3 lchrt uns an eincm 20 dicken van Giesonpriparat, dafl bereits

Taf. 71, Fig. 4 macht uns mit der stiirksten Verinderung bekannt, die wir in den
Blicken von Striatum 4 Pallidum gefunden haben. Die AuBenhilfte der 1. Lamella
pallids intérna 2eigt in fast {hrer ganzen Lingenausdehnung cine starke Aunfhellung
und zwar in der Gegend der Lamella, in welehe wir die Armzone zu lokalisieren die
Tendens haben. FEine Ghnliche, wenn such weniger prononcierte Aufhellung zeigen
in derselben Frontalebene die zwei fuBeren Dritteile der 1. Lamelle externa, Tm
Heidenhainschen Eisenhfimatoxylinpraparat weisen diese aufgehellten Stellen einen

weitgehenden Untergang der Markscheiden auf. Im Giesonbild erkennt man bei
stirkerén VergréBerungen eine deutliche Frsatzbildung ven Gliafasern, sahlreiche

Corpora amylacea und daneben wenigstens einige intakte Ganglienzellen.

Aullerdem zeigen die Priparate eine ausgesprochene Volumenreduktion von Ne.
Der Nuclews substantias inponcinalae it keine pathologischen Veritnderyngen

erkennen.

¢ Zusammenfassung des anatomischen Befundes

Die untersuchten Blocke zeigten neben einer gewissti sepilen Veriinderung

Jes GroBhirns eine Atrophie der Caudaia, einen beginnenden Etat criblé in

den Pulamina und vor alledi einen ausgesprochenen Faseruntergang in den
suberen zwei Dritteilen der [ Lemella externa und einen noch stirkeren
in der AuBenhilfte der I Lamella wnterna im Gebiet unserer hypothetischen

Armzone,
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. Epikrise.

Die Untersuchung der herausgeschnittenen Blacke hat geniigh, um uns von

der a priori vermuteten Existenz des Status desintegrationis des Striatun: +

Pallidum 2u iiberzeugen. In der schweren Faserverminderung jenes Teils der

Lantella interna, den wit als Armzentrum auffassen, auf der L Seite dirfen wir

wenigstens einen Teil der Ursache des hier mit deutlicher Rigiditit verbundenen :

Zitterns des v, Arms ver uns haben.

29, Schusters Fall Maria B. (Ao 1)

A Ervankengeschichle.

Aufnahme im Hospital der Frobelsiralle am 70. 11 1019

Anamnese:

61jahrige Witwe, gibt an, seit cinigen Monaten beim Gehen nach vorn oder
hinten zu taumeln und Zitterbewegungen in den Hinden m haben.

Status pragsens: )

‘Mager, Gesichtsausdruck maskenhaft, seltener Lidschlag, Rigiditat
der Muskulatur.

Pro- und Retropulsion.

Arterien hart.

Sonst kein hesonderer Befund.

Diagnose: Paralysis agitans.

Herr Prof. Schuster hat die Kranke einmal vor dem Tode gesehen und die
Thagnose bestitigt.

Tad am 2. 2 1920,

B. Anatemische Unlersuchung.

Es wurden hisher nur eimige Paraffinschnitte aus den Zentralwindungen und
den herausgeschnittenen und in 3 Blicke zerlegten I Zentralganglien untersucht.

Die Hirnrinde zeipte keine priberen eytoarchitektonischen Verinderungen.  Auch
im van Giesonbild und dem Heidenhainschen sicht man nichts von Drusen.

Das Caudatym ist geschrumpft, s zeigt einen milBigen Etat eriblé. .

Das Putamen weist in seiner ganzen Ausdehpung emen etwas stiirkeren Etat
criblé auf.

Taf. 71, Fig. 5 bringt diesen Status aus dem oralen Teil des Putawien, Inder
fitte [ haben wir eine sralere Criblive. Unter dieser sehen wit um ein kleineres Blut-
pefil einen Hohlranm, der noch teilweise nicht resorbierte Substanz enthidlt. Auch
in der Peripherie dieses Hohlraums ist die Grundsubstanz noch rarefiziert, Ganz oben
haben wir cine Cribliive mit deutlich rarefizierter Umgebung. Danehen zeigt die Ab-
bildung noch viele kleine und kleinste Cribliiven.

In der Schnittehene, welcher diese Figur entnommen ist, zeigt das Mark der Insel
sinen starken Etat criblé, Die Capeulae externa ef inferna weistn nur wenige Cribliren
mit ganz zirkumskriptem Faseruntergang auf. Am Nuglews substaniioe innominalas
kisnnen wir keine Verinderungen erkennen.

In der Frontalebene des Ubertritts der Commissura anterior auf die andere 8¢
zeigt der hier getroffene orale Teil des Pallidum externum eine Reihe kleiner Cribliren
mit peripherem Faserzerfall. Es gibt auch in dem einzelnen Schnitt kleine Stellen,
die einen Faserzerfall aufweisen, ohne daf ein Zusafimenhang mit einer Criblire e
kennbar ist. Aber in diesen Fillen lifit sich nicht ansschliefen, dal die Peripherie sines.
nekrotischen Herdes getroffen ist,  Die Aullenpartie der Lawells pallidi externa zeigt
sine Faserverarmung. Die Capsula inierna enthily hier wie oraler kleinste Herdchen
mit in Zerfall begriffenen Markscheiden. Dicse Herdehen hilden teilweise die Peripherie
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yon Cribliiren. Fiir die Gbrigen ist dieses wenigstens moglich. Das Mark der Tnsel zcigt
nach wie vor einen starken Etat eriblé.

In derjenigen Frontalebene, in welcher das Pallidum in seiner grofiten Ausdehnung
getroffen ist, sind das Patowes und besonders das Pallidunt in ihrer Iéhe reduziert.
Von einer gleichzeitizen Verbreiterung des Putamen kann dabei nicht die Rede sein.
Die ventral-dorsal verlaufenden Fasern der Lamella pallidé externa sind hier groften-
teils geschwunden. Die Lamella inderna #eigt auch einen teilweisen Untergang ibrer
ventral-dorsalen Fasern, Im dorso-lateralen Teil dieser Lamelle sind dieselben sogar
fast gunz degeneriert. In beiden Lamellen kann man ferner eine Vermehrung der Glia-
kerne und der Gliafasern nuchweisen, Die Faserung der Ansa lenticulards ist im Heiden-
hainschen wie im Giesonschen Praparst von kleinen Hohlriumen (Resten degenerierter
gequollener Markscheiden?) erfiille, die vielfach von vermehrten Gliafasern durchsetzt
und umsponnen sind. AuBerdem finden sich im Pallidum zerstreut kleine Cribliren,
Die Capsula interna und der Thelamus sind im Vergleich zu den Verinderungen im
Striatum - Pallidum und dem Etat criblé der Insel wenig verimdert.

In der Frontaléhene der oraleren Partien des Corpus Luysi zeigt die Lamella
pallidi externa den gleichen Befund. Dagegen ist die Degeneration in der Lamella in-
terna ¢ine sehe viel betrichtlichere, Gil ist wesentlich schmiller als Ginr. Die Fasern
des Pallidum intermem wic die die Capsula dnterna durchseizenden Fasern des stridren
Systems zeigen die gleichen Liicken, welche wir in der vorigen Frontalehene fiir dic
Ansa lenticwdaris feststellten und hier von newem finden. Ilas Corpus Luysi ist im
Heidenhainschen Priparat nicht dunkler als die Zona incerta.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.
Meben ciner gewissen Kleinheit des Striatum und Pallidum und einem Etat

criblé in ihnen fand sich ein teilweiser Untergang der Fasern des Pallidum. Der-
selbe war am ausgeprigtesten im kaudalsten Teil des Pallidum.

. Epikrise.

Parallel der ausgesprochenen Rigiditit finden wir eine starke Pallidum-
erkrankung,  Die letatere st am stirksten im kaudalen Teil des Pallidum, d. h.
demjenigen Teil, welchen wir als Ricken- und Beinzentrum auffassen. Diese
unsere somatotopische Lokalisation dirfte in der Tatsache eine Stiitze finden,
dalt in dem vorliegenden Fall die Pulsionen so im Vardergrund standen, svobei
wir die latzteren nicht einfach als cine mechanische Folge der Versteifung auffassen.

30, Lemos' Fall J.D. (F 7|

Der folgende Fall ist ciner der beiden, in welchen C, Vogt auf Grund des
pathologisch-anatomischen Befundes die Diagnose ciner Paralysis agitans ge-
macht hat, ohne die Frankengeschichte zu kennen. Es izt nun sehr interessant,
dafl unser selir verehrter Kollege Lemos bereits 1912 den Fall als Paralysis
agitans und Fseudobulbirparslyse” in den ,Amnais Scientificos de Faculdade
de Medecina da Pérto” beschrichen hatte. Der Autor hat uns vor kurzem die
folgende franzisische Ubersctzung gltigst zur Verfilgung gestellt.

Repports de la paralysie agitante avee ln paralysio paendo-bulbaire ches un malade
affecté: de peychose systomatisée progressive (parancial

La paralysie psendo-bulbaire est susceptible de localisations anatomiques ditférentes,
en vertu de quoi elle peui s'associer avee I'hémiplégie, athétose, la maladie de Par-

kimson, ete.
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Le¢ malade dont nous allons nous occuper & fait cette derniére association. Dans
une phase trés avancés d'une interéssante psychose systématisée progressive, la paralysie
psewdo-bulbaire et la maladie de Parkinson se sont manifestées en méme temps et
se sont développées si intimement unies comme si elles étajent sous la dépendance
irecte de la méme lésion réalisant un ensemble, un tout, constitué par la fusion des
symptomes de la paralysie psendo-bulbaite avec les symptomes de la maladie de Par-
kinson, et qui peut s‘appeler paralysie pseudo-bulbaire & forme parkinsonienne, ou
plus simplement paralysic piewde-bulbaire parkinsonienne.

Observation,

Joachim J. Db, Lieutenant de Vancienne garde municipale avait été toujours bien
portant, sobre, un peu concentré, mais bien équilibred. Il était droitier. Pas d'alcoolisme,
Pas de syphilis. 11 aimait sa femme et lui donnait toutes les preuves de la confiance,
d'ailleurs méritée, qu'il avait dans sa fidélité conjugale. Il n'a jamais été jaloux. Un
fils, débile mental, est mort & l’hﬁpital du Conde de Ferreira avee un délire pol:,rmorphe,
un autre fils fut victime d'une tuberculose intestinale. Deux filles sont hystériques.
Un frére du malade a fait une poussée de délire religienx, dont il s'est rétabli.

Notre malade a été interné & I'Hopital du Conde de Ferreira, le 26 juillet 18g3,
i l'age de 42 ans, avec une psychose systématisée, qui avait éelaté denx jours auparavant
par une excitation trés violente pendant laquelle il a failli assommer lé commandant
de la garde parce quil ceovait que ce dernier avait des relations intimes avec sa femme,
mais A cette date la pyschose avait déj3 6 mois su moins. H

Sa croyance dans Uinfidélité de sa femme était alors inébraniable, En plus il
pensait qu’elle cherchait i Uempoisonner par tous les moyens possibles, dans les cigarettes,
dans le the, daps le pain, dans tout ce qu'il mangeait. ;

Elle voulait s'en débarrasser le plus tot possible pour jouir de sa liberté.

Il entendait, mais seulement aprés Uinternement, des voix inmjurieuses, qui se
rapportaient & I'adultére scandaleux de sa femme. Plus tard il 2 en avssi des hallueina-
tions de la sensibilité générale: on le frappait & distance, on le pingait, on lui donnait
des décharges eléctriques, ete.

Dans le cours de 18gy4 les hallucinations s'atténuérent et le délire de perséeution
et jaloux commenga A s'effacer; mais, en méme temps, le malade devient pen & peu
ambitieux et érotique: il croit appartenir 4 la famille royale et vent se marier ave:
la reine Maria Pia.

Enfin, ce délire se stéréotype et le malade glisse vers la démence.

L = *

En 1910, outre la démence trés avancée, ce qui frappait le plus Vattention, c'était
um état physique, développé progressivement et constitué pur l'association des sympto-
mes caratéristiques de la puralysic agitante avec la paralysie pseudo-bulbaire.

Mentionnons tout d’sbord sa maniére trés spéciale de se tenir debout et de marcher,

Ayant la téte inclinde sur la poitrine et le corps légérement penché en avant, notre
malade marchait raide, soudé, & petits pas précipités, absolument comme un parkin-
sonien. 5i nous ajoutons que la propulsion était si accusée que parfois on était obligé
de retenir le malade pour empécher sa chute en avant, que son regard était fixe, stupide
et dtonné, nous avons le tableau parkinsonien, excepté le tremblement, qui est un
phénomeéne contingent, accessoire et chronologiquement secondaire,

Clétait la rigidité généralisée qui dominait la situation et produisait son attitude
soudée, Les muscles détaient durs an toucher et si on cherchait 4 imprimer aux membres
des mouvements passifs on sentait une certaine résistance, Impossible de tourner Iu
téte pour regarder de cité. Lorsqu'on appelait le malade par derridre il se tournait
lentement tout d'une pidce, comme un mannequin,

Lattitude des membres supérieurs est digne de remarque. L'avant-bras était
en flexion sur le bras er la main, raménée sur I'épigastre, légérement fléchie,
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le front était plissé transversalement. les sourcils relevés et les yenx grands
ouvErts.

; Les réflexes étajent normsis.

En méme temps que se développaient ces symptomes on constatait un cnsemble
de troubles progressifs de Varticulation des mots, de la déghtition, de la mastication

et de la phopation, qui caractérisent lo paralysie pseudo-bulbaire.

La dysarthrie était dés le début le trouble prédominant.

Le 14 Novembre 1gi1, dans 'aprés-midi, et lorsque la paralysie pseudo-bulbaire
ftait déja constitude, le malade eut un jctus apoplectique avee perte passagére de con-
naissance; le lendemain je le trouvai au lit avée une légére paralysie du bras gauche
et du facial inférienr do méme cotd.

Les réflexes tendinenx étaient alors exagérés du coté gauche,

Pas de signe de Dabinski. Pas de clonus du pied. La dysarthrie était trés accentuéc ;
le malade pouvait & peine émettire quelques sons laryngés. La mastication était im-
possible,. mais la déghutition semblait normale, I ne pouvait ni siffler, ni souffler, ni
faire la moue.

Le réflexe pharyngien était normal.

Aprés une amélioration temporaire de Ta paralysie pseudo-bulbaire, celle-ci et
état général du malade saggravirent progressivement.

La langue était parésiée, mais le malade pouvait encore la mouveir assez bien.

La bouche entrouverte laissait involontairement siécouler lo salive.

Le gatisme vésical et rectal fit son apparition.

Le malade, étant peu i peu envahi par une grande faiblesse, ne pouvait plus dé-
tacher les pieds du sol et stalita définitivement.

Enfin, il mourut le 7 mai 1912, & 'age de 61 ans, 19 ans aprés Vinternement et
2 ans aprés le début de sa paralysie agitante et de sa paralysie peendo-bulbaire; et il
succomba par |'épuisement de toutes ses forces, dans Iineonscience absolue de sa situation,
aux progrés d'une cachexie terminale.

» A *

Ne noug oeeupons plus de la maladie mentale, d'ailleurs trés intéressante, gque
sous avons résumée — un délire de perséoution, 4 systématisation parfaite, qui dans
un moment donné, a pris la forme du délire de jalousic et qui évolutionna dans le sens
du délire chronique de Magnan.

; Ce qui donne le plus grand intérét i ce cas clinigue ¢'est le rapprochement quiil
montre entre la paralysie agitante €t la paralysie psendo-bulbaire — rapprochement
rare, extraordinaire et pour cela méme bien digne de remarque.

Le fait n'est pas nouveau, Lo professeur Brissaud, & différentes reprises, appela
I'attention sur les relations intimes, strés ¢troitess, qui existent entre le syndrome
psendo-bulbaire et la paralysic agitante qu'il nlenvisageait plus comme une méwrese,
mais comme une néwrapathie, probablement liée & une {ésion sous-thalamique ou pé-
donculaire.)

La physiologie pathologicque des symptomes que nous avons ohservés ne peut
étre essayée quiaprés Iexamen du cerveau. débité en coupes migroscopiques sérides.

Contentons-nous pour le moment de constater que ches notre malade la paralysie-
peendo-bulbaire et la maladie de Parkinson se sont manifestées simulfandnient €t évala-
Hownérent, 5i intimement unies dame 5§ elles dtatent sous lo dépendance d'une senle el
méme Msion.

Cela étant, rappelons que la localisation anatomigue de la paralysic peendo-bulbaire
pst encore discutée. Nous savons que la lésion bilaterale de l'opercule frontal (zone motrice
facin-pharyngo-laryngée) ou du fajscean pyramidal produit ce syndrome. Et le prof.

1) E. Brissaud, Legons sur les mmladies nerveuses (Salpetvibre, 1803—1854).  Lagons g

XXIP, XK1
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Déjerine, entre autres, a soutenu que cette lsion érait la seule capable de le produire,
« La lésion rencontrée panépine, dans la paralysic pseado-bulbaire, dtait symétrique
et giégeait dans le segment externe — putbmen — de chague neyau lenticulaire. . Elle
a été retrouvée par différents auteurs: Leresche (18ge), Galavielle {18g3), Brissaud
et Halipré (18g4). Pour nous, cette localisation ne peut plus étre admise. Le noyan
lenticulaire, en effet, n'envoic pas de fibres dans le pied du pédoncule cérébral et n'en
recnit pas de la corticalité =)

Cependant, d’aprés Pierre Marie, tout le monde s'accorde 4 localiser la lésion
de V'anarthrie =dans la région et dans le voisinage do noyauw lenticulaire, soit dans ce
noyau lui-méme soit dans la partie antérieure et le genou de la capsule interne, soit
dans la capsule externes?) !

Dans son densadme article sur la Révision de la questeon de Caphasie, illustre
neurologiste reproche & Diéjerine d'stbribuer, & Pappareil moteur intra-cérébral de
la parole, une constitation presque analogue 4 celle du faiscean pyramidal. 1l ne com-
prend pas pourquei, dans son tracd de Vensemble des organes nerveux de la phonation,
son contradicteur ne parle pas des ganglions centraux, 11 pense eque le corps lenti-
culo-strié représente, dans le mécanisme de la parole, soit par lui-méme, soit par ses
fibres afférentes ou efférentes, un rowage heavcoup plus important (au point de vae
moteur) que le centre cortical seul mis en cause par Déjerines,

En se rapportant aux altérations anatomiques de l'appareil lenticulo-strié il écrit
ceci: & Certaines lésions donneront lieu & Panarthrie telle que je la comprends, d'sutres
Iésions, et c& sont surtout les lésions d'origine lacunaire, produirent la paralysie psendo-
hulhaire.®)

Brissand, de son citéd, pensait que le syndrome pseudo-hulbaire pouvait étre pro-
duit par des lésions symétriques des masses opto-strides.®)

Enfin, Madame Céeile Vogt, bien connue par ses travaux d'anatomie cérébrale,
dans wne ehservation publiée en collaboration avec Hermann Oppenheim sous la
désignation de e Napre ef localisation de lo paralysie pseudo-bulbaire comgénitale ¢
infandilen®) explique la dysarthrie, la difficoltd de la mastication et de la déghitition
dela malade, ainsi que les autres troubles motenrs qu'elle présentait par Patrophie marbrée
du corps strié qui était la seule lésion existante. La capsule interne ne pouvait pas étre
mige en cauge étant donné qu'elle n'était pas affectée ni directement ni par compression.

En sappuyant sur cette ohservation et sur un cas d’Anton, un gargon de g ans
qui avait des mouvements chordo-athétosiques et de Iégers troubles de la parale, et
chez lequel on avait trouvé la méme 1ésion, envahissant les 3/, postérieurs du putamen
(le noyau caudé était intact) Madame Vogt établit «que non seulement les muscles’
labio-glosso-laryngopharyngds sont représentés dans le corps strié, mais la muscalature

toute entidres,
-

* L]

I¥aprés ce que nous venons de dire, une Iésion bilatérale du corps strié explique
suffisamment le syndrome psendo-bulhaire et la marche «& petits pass que notre malade
présentait.

Pourrions nous mettre anssi sous la dépendance de cette lésion la propulsion du
malade et son attitude ?

8i le diagnostic topographique de la paralysie psemdo-bulbaire est un problime
assez délicat, méme lorsque en vertu de conditions spéciales il parait de prime abord

" J. Déjerine, Anatomie des centres nerveux, Vol I p. 253.

T Pierre Marie, La Semaine Médicale. 1906, p 213

) Pierre Marie, La Semaine Médicale. r1oo6, p. 467, .

4 E. Brissaud, Legans sur les maladies nerveuwses {deuxiéme série). p, 324.

% H. Oppenheim und C, Vogt, Wesen und Lokalisation der kongenitalen und infantilen
Pmudodhulbirmalyn. Jeurnal fiir Puychologie und Mewrologie, ro11, p. 203—308. ]
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- compurter une solution simple, puisque les autopsies montrent que les lésions mont
pas toujours In localisation gue l'analyse clinique faisait prévoir, le subsiratum ona-
tomsigue de la maladie de Parkinson, encore aujourd hui généralement considérée
comme une névrose, maladie sine maleria, est inconmu,

Dans cette incertitude, seul examen du cerveau en coupes microscopiques sErites,
comme nous Pavons dit, pourra indiquer l'interprétation plus judicicuse des symptomes
ohservés chez notre malade. 5

Zusammenfassung der Krankengeschichte.

Der Kranke begann, nachdem er 17 Jahre an einer Parancia (Faraphrenie)
gelitten hatte, gleichzeitig an Symptomen  einer Paralysis agitans sine
agitatione und an (voribergehend im Anschlufi an einen Iktus mit -seitiger
Parese des Mundfazialis und des Armes stark gesteigerten, sonst aber der Ver-
schlimmerung der Paralysis agitans-Symptomen parallel zunehmenden) Stérungen
der Phonation, Sprachartikulation, des Schluckens und Kauens
su erkranken, Ausgesprochene Brachybasie mit nach vorn Gibergeneigtem Kopf,
starke Propulsion und Rigiditit bei normalen Reflexen. Tod nach zwel Jahren

Lemos neigt dazu, die Ursache der Pseudobulbirparalyse und die Brachy-
basie durch eine symmetrische Erkrankung des Striatum zu crkliren. Er lalt
in suspenso, durch welche Erkrankung die Propulsion und dic Rigiditit ent-
standen sind. Er hebt aber ausdriicklich hervor, dafl die gleichzeitige Entwicklung
der Pseudobulbirparalyse und der Paralysis agitans auf eine unel dieselbe Hirn-
verletzung hinweise.

B. Anatomischer Befund.

a) Makroskopische Untersuchung
Itas Gehirn bot duBerlich nichts Besonderes dar.

b) Mikroskopische Untersuchung.

Dag Gehirn wurde in cinen kleinen oralen (P ya) und einen grofen kaudalen
Frontalblock (P 7) geteilt. Der orale Block wurde von vorn nach hinten, der kaudale
in umgekehrter Richtung in Serienschnitte zerlegt. Hinen Teil derselben firbten wir
dann nach Weigert-Pal und pach van Gieson.

Das Mark des Stirnpols (P 78, z06) zeigt einen deutlichen Etat criblé. Er ist
hesonders in F! ausgeprige. Im Mark der I Hemisphiire findet sich auferdem eine
kleine, noch ven Fettzellen erfilllte malacische Lakune, e Hirnrinde weist nivgends
eine lokale Verdnderung aui. :

Hin Schnitt durch die beiden Hemisphiren in der Frontalebene des oralsten Teils
(P 7, 1627) des Genu corperis eallosi zeigt ehenfalls keine Herderkrankung der Rinde,
Das zenirale Albuni bistet in ganzer Ausdehnung einen Etat eriblé dar. Von den
Alba gyrorum ist besonders dasjenige von F! von dicsem Status betroffen. Tm Mark

der . Hemisphare befinden sich anBerdem 2w ci kleine malacische HErde, Um
beide ist das Album aufgehellt.

Taf. 72, Fig. 1. Fs handelt sich nicht um den 1442., sondern um den 1492, Schnitt.
Die in ilrem oralsten Teil angeschnittenen Cawdata sind geschrumpit. Thre dem
Seitenventrikel zugekehrten Oberflichen sind abgeplattet. In der Mitte des I Ne
haben wireine malacische Lak une vor uns. Danchen sehen wir cine Reihe von Cribliiren.
Bei stirkerer Vergrioflierung erkennt man noch cine grolere Zahl derselben. Im # Ne
hefindet sich anch eine kigine sirkumskripte Aufhellung. Sie zeigt bei stiirkerer Ver-
griferung stark gefilllte Kapillaren, auch bei van Giesonfirbungen ¢ine Aufhellung
12 Joumal fir Paychologie und Neorologle, Bd. o5 Eegh. 3 i7j7

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 175 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=175

o4 (. UND 0. VOGT. el S iy |

der Grundsubstanz und in der Peripherie eine Markierungslinie gegen die Umgebung.
Fs handelt sich offenbar um den Beginn einer Erweichung auf Grund der Verstopfung
der zugehdrigen Vene, Aubierdem kann man auch schon hei dieser Vergralferung einen
Etat criblé des ». N¢ erkenncn.  Bei stirkeren Vergroferungen tritt er deutlicher
hervor,  In der marblosen Zone ist die gliszellarme Adufenhilfie geschwunden, Dhe
Atrophie der Caudata diirfte die Hauptursache des Hydrocephalus internus sein
und gibt den Seitenventrikeln auch hier die fur diese Atiologie charakteristische drei-
eckige Form. Im Album centrale derr. Hemisphare begegnen wir einem neuen malacischen
Erweichungsherd, Nach aufien befindet sich noch eine kleine schmale malacische ]
Lakune, In der [ Hemisphire sind Teile der beiden malacischen Herdchen
getroffen, welche hier im Album nahe dem Fundus des Suleus frontalis superior ge-
legen sind. Die Abbildung libt endlich den Etat criblé der Alha centralin erkennen.
Von den difia gyroriem des Stirnhims zeigt auch hier dasjenige ven F1 diesen Status
am stirksten. Noch mehr ist derselbe im Mark der angeschnittenen Temporalpole
ausgebildet. Der Cartex cerebri zeigt keine herdfirmigen Verinderungen.

Taf, 72, Fig. 2. Es sind hier Teile der » Hemisphiire ausnahmsweise pur bel
dreifacher YergroBerung wicdergegeben. Ne zeigt wie bisher eine wvollstindige Ab-
flachung seiner Ventrikeloberfliche.  Auch gein Innenteil ist verschmilert und die
7ahl seiner Faserbindel vermindert, Fut zeigt schon bei dieser Vergrifierung einige
Criblitren. Bei stirkerer VergriBerung kann man sie hier in griBerer Zahl und auch
ihre Existenz in N¢ erkennen. Im Albust cenirale schen wir wieder einen neven kleinen
malacischen Herd. Es hat derselbe hier in der Mitte von F* den groften Teil des
Album centrale durchschnitten, Aufferdem konstaticren wir einen Etat criblé speziell
im Matk der Tnsel. In der . Hemisphire haben wir noch tinen Rest der einen der heiden
kleinen Erweichungen nach innen vom Fundus des Suleus frontalis superior.

In einem Frontalschnitt durch die Commissura anterior (Fg, 12gz) zeigen die
Casdata ehenfalls eine deutliche Abflachung und eine Armut an Fasern. Dler an-
geschnittene oralste Teil des Pallidum externwm weist vieliach einen Ausfall der sirio-
pallidaren Biindel aui, wihrend die dichen Pallidum fasem keine Verminderung darbieten.

Taf, 72, Fig. 8. N¢ ist nach wie vor geschrumpft, enthalt in seiner Mitte eine’
kleine Blutung, xeigt bei stirkerer Vergroferung einige Crililiiren und ist Jageral-
wirts durch cine malacische Lakune begrenst. In Put haben wir suniichst lateral
vom Ca dic schon éfter erwihnte, anscheinend symptomlos verlaufende Erweiterung
der perivaskuliren Lymphriume grofer Blutgefilie. AuBerdem zeigen aber auch die
amderen Teile von Put Cribliren. Ge weist einige malacische Lakunen auf. Im (i
sind die strio-palliddren Fasern sweifellos vermindert, O und Ce sind gut erhalten. Da-
segen befinden sich in dem noch abgehildeten kleinen Teil des Albwm centrale einige
ldeine malacische Lakunen, Eine Durchmusterung der oraleren Schnicte lehrt, daf
die Faserung von #* nur durch kleinste Lakunen geschidige ist. Irasselbe gilt ebenso
von der Faserung des in dicsem Schnitt getroffenen oralsten Teils des Opercalum.

Taf, 72, Fig. 4. Das ganee Spfatun | Pallidum st verkleinert und Lift einen
Etat criblé erkennen, Bei stirkerer VergroBerung sicht man, dal in Ge die striv-
patiidiren Fasern deutlich verringert sind. Jf* ist hichstens mabig verschmilert, Ce
ist auch hier annihernd mormal  Die Fasern des kleinen abyghildeten Stiickes des
Albune centrale {dorsolateral von Ci) sind teilweise degencriert. € und der Anfangs-
teil vom Pes pedunculi zeigen fast keine Substanzdefekte. Dagegen findet sich eine
Reihe Ekleiner malacischer Lakunen im lateralen Kem des geschrumpiten Thalaniug.
Geitenventrikel und dritter Ventrikel sind erweitert. Ein gréferer Herd ist such i
den zwischen Figg. 3 und 4 abgebildeten Schnitten im Mark vom r. Opercadum nicht
vorhanden. Das Album cengrale der I Hemisphiite ist viel besser echalten, Die Hirn-

rinde selbst zeigt nirgends einen Herd. H

Tn den kaudaleren Schnitten zeigen Striatim und Pallidune den gleichen Etal
criblé. Das Corpus Luysd it keine Verkleinerung erkennen, Es zeigt aber basidder-
seits einige Cribliren. L
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Im Schnitte T1eo ist der dorsalste Teil der ». Capsula interna, d. b, die Projektions-
faserung aus dem ventralen Teil des Gyras centralis anterior, dem Full des Gyrus fron-
ralds medius und dem kaudalen Dritteil des Gyrue jrontals swperor durch eine Er-
weichung vollstindiz zerstort. Die L-seitige Projektionsfaserung ist im Album cen-
trule dieses Schnittes annhernd normal, Beide Thalwms zeigen mehrere kleine malacische
Lakurnen. 2

Im Schnitt 1o6i2 ist im Albwn centrale die Projektionsfaserung r. infolge des im
Schnitt 110o konstatierten Herdes fast pane dogeneriert; I, ist sie — speziell in den
ventraleren Partien — gut erhalten. Die Neclei rabrd sind normal.

Weiter kaudal zeige das Album centrale beiderseits neve kleine malacische Lakunen,
so dall die Projektionsfaserung beider Gyri centrales anteriores auch in den dorsalen
Partien gelitten hat.  Auch weiter kaudal weist das Albun cendrale iberall Lakunen
auf. Dasselbe gilt von den kaudaleren Telen des Thalamus. :

1n der Brickengegend sind die Brachia conjunctiva normal Dasselbe gilt vom
Tegmeniuin und von den Brachia postis. Unmittelbar ventral vom Tegmentum finden
sich Cribliiren und # cine frische kleinste Erweichung. Die Pyramudenfasern haben
v. speziell in ihrem ventralsten Teil gelitten; L ist mehr ein fleckweiser Untergang m
lonstatieren., Tm Albune des Kleinkirns finden sich einige Cribliren und kleinste mala-
cische Herde. Die Kleinhirnsinde lift im Faser- und im Giesanbild nichts Patho-
logisches erkennen. Der vierte Ventrikel ist kaum erweitert,

Die Pyramsden der Medulla oblongata sind diffus aufgehellt.

¢) Zusammenfassung des anatomischen Befundes,

Fs handelt sich hier um einen schweren , Lacunaire’* im Sinne F. Maries
(3.782), d. h. um einen Fall mit sehr zablreichen kleinen Erweichungen, ver-
einzelten Blutungen und vielen Criblitren im Album der Hemisphiren und
in den Zentralganglien, sowie mit wenig zahlreichen derartigen Verinderungen
in der Briicke und im Mark des Kleinhirns. Dieser Etat lacunaire et criblé
hat sich zweifellos groBeenteils in den letzten Lebensjahren entwickelt. I'iir die
uns hier interessierenden Fragen ist noch hinzuzufiigen, dafl Striatum, Pallidum
und Thalamus geschrumpft sind und ein Teil der strio-pallidiren Fasern de-
generiert ist, :

C. Epikrise. B

Die auz dem Etat de désintégration ven €. Vogt erschlossene Diagnese
einer Paralysis agitans ist durch die obige Krankengeschichte bestitigt worden.
Indessen muf doch hervorgehoben werden, dafi uns die Starkeder Erkrankung
des Striatum und Pallidum die aus der Krankengeschichte hervorgehende Schwere
der Rigiditat und der Neigung zu FPulsionen nicht zu erkliren scheint.
Ebenso diirfen wir in der Erkrankung des Caput caudati und dem Untergang eines
Teile seiner zum Pallidum zichenden Fasern zwar eme Ursache der Bulbiir-
symptome sehen. Aber auch hier glauben wir ein mit unseren bisherigen Er-
fahrungen im Widerspruch stehendes Mifiverhiiltnis zwischen der immerhin
nichtzustarkenCaudatumerkrankung und den allmihlich sehr schweren
Pseudobulbirerseheinungen vor uns zu haben, Dieser Widerspruch klart
sich, wenn wir die starke lakundre Schiidigung des Album der Grofikirs-
hemispharen und digjenige des Thalmmus heranziehen. Die ganze Matilitic
und unter ibr auch die Bulbérfunktionen miissen dadurch schwer gelitten haben,
Wir fihren dementsprechend die Swirke der stridren” Symptome aul -diesen
=" 175
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Faktor zuriick, wie wir zur Erkldrung der im 33. Fall besonders ausgesprochenen
Rigiditit die gleichzeitig vorliegende kortikale Erkrankung heranziehen werden
Der lktus mit passagerer [.-seitiger Parese von Arm und Mundfazialis und eben-
falls voriibergehender starker Zunahme der’ Bulbdrsymptome erkliart sich durch
den im Schnite 1100 konstatierten Herd in der r. Capsula interna.

Unser zehr verehrter Kollege Lemos hat also durchaus recht gehabt, wenn
er 1. aus der parallelen Zunahme der Paralysis agitans-Symptome und der
Pseudobulbiirparalyse auf ¢in gemeinsames anatomisches *Substrat schiol,
und wenn er 2. als Ursache fiir die Paralysis agitans und Pseudobulbiirparalyse
eine Herderkrankung in den Sirigta annahm,  Beide Symptomenkomplexe
wurden aber nicht nur durch eine gleichzeitige Pallidumverinderung, sondern
auch noch durch eine der Verinderung des stridren Systems parallel gehende
andere Hitnerkranlung verstirkt: die lakunire Krkrankung des GroBhirn-
marks und der Thalami.

31. Lemos' Fall ,100 jihriger Neger*. (I &)

Herr Kollege Lemos hatte uns das Gehirn dieses Negers als das eines
JNormalen®* zugesandt. Um so erstaunter war C. Vagt, als sie im Striatum +
Pallidum dieses Gehirns cinen ausgesprochenen Etat de désintégration
nachwies. Eine Nachfrage bei Herrn Prof. Lemos ergab, dali die Bereichnung
mormal”* sich nur darauf bezog, daf} der Neger als Arbeiter und nicht als Geistes-
kranker in der Irrenanstalt in Forto untergebracht gewesen war.

A, Zusammenfassung der Krankengeschichte.
¢ Le négre n'était pas aliéne. 11 travaillait dans les champs de P'asile. 1l
p'avait pas de troubles de la parole. Trés penché en avant il marchait a petits
pas. Parfois, comme poussé par un ressort, la marche prenait une attitude de
plus en plus précipitée, mais le malade s'arrétait, sans tomber. Il ne pouvait
pas tourner la téte pour regarder & cité, [l était obligé de se tourner tout d'une
pitce. Il tremblait.”

B. Anatgwmische Untersuchung.
aj Mikroskopischer Befund.
Dias Gehirn zeigt duberlich keine pathologischen Veranderungen,

b) Mikroskopischer Befund.

Taf. 78, Fig. 1 bringt einen Querschnitt durch die Briicke dieses Gehirns. The
Brachia conjunetiva sind anniihernd normal.

Tal, 73, Fig. £ zeigt gut entwickelte Dentata, Olivae inferiores und Pyramder.

Fin Schmite, der dem Taf. yz, Fig. 1 abgebildeten entspricht, zeigh eine noe
stirkere Erweiterung des Seitenvenivikels. Diabei hat aber der Seitenventrikel
ganz andere Form, Die Ventrikeloberfliche des Caudatum ist konvex. Der do
luterale Rand des Seitenventrikels zeigt die rundliche Walbung der Fig, 7 von Tad
Taf. 1 dieses Journals. Es ist hier eben nicht nur das Cawdatum, sondern auch
Album centrale geschrumpit. Aueh zeigt das letztere — teilweise fleckweise —
gowisse Aufhellung, Dabei kann aber hier — wie weiter oral — von jener lak
Erkrankung des vorigen Falles nicht die Rede sein.
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Taf, 73, Fig. 3 stammt aus der ehen heschrichenen Gegend und von einem nach
van Gieson gefirbren Schmitt.  Sie lehrt uns, daft das Cawdatum in starkemn Male
Cribliren zeigt. Die Umgebung der beiden griifieren BlutgefaBe ist teilweise ganz
resorbiert (Etat criblé), teils ist nur dic Grundsubstanz aufpehellt (Etat préeriblé).
Jabei vollzicht sich der Resorptionsprozef durchaus nicht konzentrisch um die Blut-
pefile,

Taf. 73, Fig. 4 ist dem [ Putamen und nicht — wie falschlicherseise in der Be-
schriftung angegeben ist — dem r, entnommen, Te handelt sich um die Frontalebene,
in welcher das Pallidum ehen angeschnitten ist. Die van Giesonfirhung zeigt auch
hier einen ansgesprochenen Etat criblé. Man sicht r. von der Wand des grofen Blut-
wefiiles in mehr oder weniger breiter Ausdehmung eine vollstandige Resorption und
peripher davon stellenweise eine Rarefizieruny des Gewebes,  Links ist davon nicht
die Rede. Also auch hier ist der Prozell ein exzentrischer. Links aben sicht man ein
Teld rarefizierten Gewebes,  Aulerdem finden sich zahlreiche kleinere Cribliven.

N zeigt in dieser Gegend ebenfalls cine leicht konvexe Oherfliche. Der stark er-
weiterte Seitenventrilel ist nach wie vor durch seine dorso-laterale Rundung charak-
terigiert, Das Album centrale zeige mur einige Cribliren und eine allgemeine Re-
duktion, aber keine Lakunen, Viele Cribliiren finden sich statt dessen im Mark des
Temporalpols. Weniger mhlreich cind sie im Mark der Insel und einiger anderer Win-
dungen. Im eben angeschnittenen Pallidum externum fehlen sblveiche strio-pallidire
Faserbiindel. Deer Nucleus substaniiac tunouninatas zeigt im Giesonbild bei sofacher
VergroBerung keine Anomalien. Der Cortex cerebri weist sehr viele Drusen auf.

Taf. 73, Fig. § bringt wum Vergleich ecinen Ausschnitt aus einem ebenfalls nach
van Gieson gefirhten Putmmen cines sechzigjiihrigen ,normalen” Mannes. Hier
sieht man nichts von Lakunen oder auch von Cribliiren.

Taf. 73, Fig. 6 macht uns mit einem Teil des Pallidum extermum cines nach van
Gieson gefirbten Schnittes bekannt, welcher kaudal von dem Taf, 73, Fig. 4 abgebildeten
gelegen ist. Wir sehen hier einen typischen Etat précriblé. Esist um die Blutgefite
bereits s eincr Rarefizierong des Gewebes gekommen,  Eine Totalresorption hat
sher nur in geringem Male stattgefunden. {

Tat, 73, Fig. 7 zeigt uns einen analogen Befund des Pallidum intersum des gleichen
Schnittes.

Taf, 74, Figg. 1 und 2 sind bereits oben 5. jg1 beschrieben.

Taf, 74, Fig. 8. Die Criblaren des Pu? sind hier wie in der folgenden Abbildung
leicht retuschiert, Die gegenwiittige Figur stammt von cinem etwas koudaleren Schnitt
als demijenigen, welchem Taf. 73, Figg, 6 und 7 entnommen sind.  Hier hegegnen wir
dem Bild des — schon bei den friheren Figuren heschrichenen — crweiterten und
dorso-lateral abgerundeten Seitenventrikels, Die Oberfliche von Ne zeigt auch
hier noch einen leicht konvexen Bogen. Man vergleiche den Befund mit Taf. 72, Fig. 3
und vor allem mit Taf, 67, Fig. 31 Dabei enthilt ¢ nur wenige Cribliren. Dagegen
it Put erfillt von solchen. Auberdem haben wir lateral von Ca perivaskulire
Lymphriume von einér Weite, die wohl kaum symptomlos in Erscheinung treten
kann. Auch im Pallidum erkennen wir schon bei dieser VergraBerung eine Reihe von
Criblitren, Thalamus, Ci und Ce weisen solche fast gar nicht auf.

Taf. 74, Fig. 4. Der Seitenventrikel und N seigen keine wesentlichen Verin-
derungen gegenitber der vorigen Abbildung, Put weist auch hier zahlreiche Cribliiren
auf. Auch das Pallidum enthilt cinige ziemlich grofe. © L ist nicht geschrumpft. Der
dritte Venirikel ist nicht wesentlich erweitert.  Thalemas, ¢ und P sind in ihrer Ge-
gamtheit klein, zeigen aber keine lokalen Lucken. Das Allwn centrale ist nach wie vor
diffus aufgehellt und verschmilert, Es Ginden sich aber nirgends Lakunen, Hervor-
suheben ist, daB hier — wie schon im vorigen Sehmitte — das Mark der fesel fast

keine Criblitren anfweist.
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Der Thalamus enthilt in seiner Gesamtheit nur eine cinzige kleine malacische
Lakune, AuBerdem zeigt das Mark und die Rinde der senivalen Schlafenwindungen
stellenweise kleine Defekte. Dagegen fehlen solche vollstandig im Album und Cortex
der Gyri centrales.

Uberall in der Hermrinde finden sich zahlreiche im Giesonbild und im Weigert-
Palschen Bild {hier durch ihren gelblichen Farbenton) deutlich hervortretende Drusen.
[icselben enthalten meist sehr wenige oder keine Neurogliakerne.

¢} Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Auffer einem diffusen Schwund der Markfaserung des Grofihirns und
nur vereinzelten Herdchen im Schlifenlappen und einem im Thalamus fand
sich ein ausgesprochener Etat criblé im Striatum und Palliduom, lhm geht in
diesem Fall kein solcher im Album insulae parallel.

€. Epikrise.

Die von . Vogt auf Grund des Status desintegrationis diagnostizierte
Paralysis agitans ist durch die Krankheitsgeschichte bestitigt. Das Caput
caudati und seine Faserung sind zwar nicht ganz so stark erkrankt, wie im vorigen
Fall. Wenn nun aber hier Pseudobulbérerscheinungen gar nicht heobachtet
sind, so stiitzt die Tatsache unsere Auffassung, dafl eine wesentliche Komponente
der Bulbiirsymptome des vorigen Falles in der schweren lakuniren Erkrankung
des Album der Hemisphiren und derjenigen des Thalamus zu suchen ist. Was
dann die Rigiditit anbelangt, so mag hier der diffuse Markfaserschwund der
Hemisphiren dieselbe gesteigert haben. Interessant ist endlich die Tatsache,
daf sich ein Etat eriblé im Putamen entwickelt hat, ohne dafl ein solcher in
der Insel in ausgeprigterem Mafle aufgetreten ist.

32. Westphals Fall P. Grohe (B 5.
L Zusammenfassung der Krankengeschichte.

Aus dem in der oben 5. 630 gitierten Arbeit Westphals enthalenen
Krankheitsbericht sei folgendes hervorgehoben:

65 jibriger Schlosser, alter Syphilitiker, schwerer Alkoholist, zeigte 1014
trage Lichtreaktion, 1417 beiderseits Miosie und reflektorische Pupillenstarre.
Peychisch: Stumpfheit und starke Herabsetzung der Merkfdhigkeit. Normale
Schnenreflexe.  1n dem letzten halben Lebensjahr ausgesprochene
Retropulsion, starrer maskenartiger Gesichtsausdruck, steife Kar-
perhaltung, Verlangsamung und Erschwerung aller Bewegungen,
bei passiven Bewegungen leichter gleichmifiiger gpastischer Wider-
stand, der bei briisken Bewegungen nicht verstirktise, und Speichel-
fluff. Kein Zittern:

B. Anatomische Uniersuchumng.
a) Makroskopischer Befund.

Die Sektion ergab nach Westphal anfier stark vergriBertem Herz, schr starker
Arteriosklerose der Aorta und geringer Granularatrophie der Nieren folgenden Hirn
befund :
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Hirngewicht: 1250 g. Keine schweren aubferen Verinderungen,  Auf einem Hori-
eontalsehnitt zeigt sich r, im Putamen (vgl.Taf, 54, Fig. 5! eine grofe Lakune, [ ctwas
tiefer im Putamen eine etwa linsengroBe, sich durch den rétlichen Farbenton deutlich
von der Umgebung abhebende Stelle (berinnende Erweichung #)°.

b} Mikroskopischer Befund.

Auller einigen Rindenstiicken wurden aus dem dorsalen Block der », Hemisphiire
die Zentralganglien heransgeschilt und in Paraffin cingebettet.  Der untere Block der r.
umd die beiden der ! wurden nach Chromierung wnd Cellotdineinbettung in' Serien-
schaitte zerlegt und nach Weigert-Pal gefarbt.

Tal. 74, Fig. 5 ist dem Paraffinblock der ». Hemisphiire entnommen.  Es handelt
sich um eine Heidenhainsche Eisenhiimatoxylinfirbung. In dem Putamen und dem
anstofenden Teil von €4 sehen wir die von Westphal aufgefundene griifere Lakune.
e helle Stelle in Ve 15t ein kiinstlicher Substanzdefekt. Dagegen erkennt man schon
hei dieser Vergriferung einen Etat criblé in Ne

Tal 74, Figg. 6 und 7 werden nach Taf g5, Figg. 1 und 2z, S Sogf.. beschrieben
werden,

Tal. 74, Fig. 8 findet 5. 814 thre Erliuterung.

Taf. 75, Fig. 1 bringt bei stirkerer VergroBerung ein Nisslbild von einem Teil
der eben erwilthnten Lakune, Wir sehen; dal sich — wie es Westphal schon auf Grund
des Bielschowskyschen Berichts hervorgehoben hatte — in ihm Teile des binde-
gewebigen Gefaapparates und daneben noch — sum Teil sogar gewucherte {(man
vergleiche den dichten Haufen von Neurogliakernen direke in der Mitte der Abbildung!)
— gligse Elemente erhalten haben, Von dem Blutgefad, welches in der Mitte etwas
nach v gelegen ist, sehen wir v, eine Kapillare abgehen, welche picht mehr fir Blut
durchlassig ist. Eine zweite solche Kapillare ist L von diesem Blutgefad in der Mitte
zwischen ihm und dem schon epwihnten Haufen gewucherter Newroplinkerne quer
setroffen. THe dibrigen erhaltenen BlutgefiDe erscheinen normal. Aus dieser Tatsache
und der Art des particllen Erhaltenseins der Gla und ihrer lokalen Proliferations-
erscheimangen hat Bielschowsky die im Entstehen begriffene Lakune auf cinen
nckrobiotischen Proged zurickgefibrt. Die Undurchlissigkeit einzelner Kapillaren
kanm mach seiner Ansicht sekundirer Natur sein.  In der Nachbarschatt des Defektes
schen wir — teilweise mikroskopisch kleine — Anhilufungen ven Pigmentzellen {p).
Biglschowsky sieht in ihnen Residuen kleiner Blutungen, :

Tal. 75, Fig. 8 bringt einen Teil von Ne des gleichen Schnittes. In einem van
Giesonbild zeigt diese Gegend einen typischen Etat eriblé. Im vorliegenden Nissl-
hild crkennt mun suniichst den Schwundeder an Glinkernen armen Awufenschichi
der warkissen Zone. Bei den mit ¢+ beseichneten Stellen begeonen wir sodann besonders
ausgepriigten Cribliren.  Nach auBen von der ganz resorbierten perivaskuliren
Cribliire hefindet sich im Nisslbild entsprechend der mrefizierten Zone des Giegon-
bildes ein besonders an Ganglienzellen, aber auch an Gliakernen verarmtes Gebiet.

Taf. 74, Fig. 6 zeigt uns dic ventralere Fortsetzung der Taf, 74, Fig. 5 ahgebildeten
Lakune in einem Weigert-Palschen Priparat. Die einheitliche Lakune der Fig. g
erscheint hier in drei getrennten Auslinfern, die durchaus ungleich gebaut sind. Der
mediale Ausliufer liegt in der Regio subthalamica. Er hesteht aus ziemlich gleich-
mifig ungefirbtem Gewele, das nur in seiner Mitte teilweise regorbicrrist. Lateralstalit
an ithn eine sckundire Degeneration eines Teiles von O In der Mitle von Pud haben
wir den mittleren Ausliufer, der den Tai, 75, Fig. 1 bei stirkerer Vergriferung wieder-
gegebenen Dau der Lakune zeigt. Nur ist ihre mediale Wand streckenweise in breiter
Avsdelnung von Pigmentzellen besetet,  Der dritte, lateral in Puy gelegene Augliufer
der Lakune ist in seinem mittleren Teil eine leere Cyste. Die laterale Wand ist hier
areoliert, die mediale wird von Pigmentzellen gebilder. Ter omale und der kaudale
Teil dieges Auslivfers der Lakune sind von Pigmentzellen erfiillle, Die hicr rrhnltém
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BlutgefiiBe zeigen keine pathologischen Veriinderungen. Medial von dem zuerst er-
withnten medialen Ausliaufer der Lakune findet sich (ganz an der [ Peripherie der Ab-
hildung) noch ein kleiner nekrotischer Herd. Wohl infolge der Lakune des Put fehlen
in den eraleren Partien von Pud fast alle Faserbiindel. Das Pallidem ist nicht mur all-
gemein stark im Volomen vedugiert, sondern entbehrt speziell in den kaudaleren Ab-
schnitten aueh eines betrichtlichen Teils seiner dicken Fasern.

Taf. 74, Fig. 7. Die Abhildung lehrt uns, daB auch das {. Put ¢ine in eine leere
Cyste verwandelte Lakune enthilt. Eine zweite grofere Lakune von dem Tal 75
Fig. 1 bei stickerer VerproBerung wiedergegebepen Bau befindet sich im  Pallidum.
Auberdem finden sich im Steiafwm -+ Pallidum Cribliren. Der orale Teil von Put
crtbehrt fast aller Faserbiindel, Die Fasern des Pallidwm sind stark degenernert.
Te eine ausgesprochene sekundire Degeneration findet sich im vorderen Teil des hinteren
Segmentes von Cf und medial vom kaudalen Ahschnitt des oralen Segments von O

Es mull betont werden, deB daneben nicht nur ein Etat eriblé im Mark der
Inseln und in geringem Mafle weit verzweigt im Album der Hemisphiren vorhanden
ist, sondern duBl wir noch kleine, mehr oder weniger weit in Cysten verinderte Herde
im ganzen Gehirn verbreitet vorgefunden haben.

Tal. 76, Fig. 3 lehrt uns dabei von der dvea gipanfopyramidalis — wie es bereits

Biclschoweky und Sioli betont haben —, daB hier keine bei zofacher VergriBerung
sichtbaren Verfinderungen vorhanden sind.

c] Zusammenfassung des anatomischen Befundes.
Neben zahlreichen, teilweise groflen Lakunen vaskuliren oder nekrobio-
tigchen Ursprungs im tbrigen Gehirn sind speziell beide Striata und Pallida
durch solche schwer geschidigt,

C. Epikrise.

Es handelt sich um einen Patienten, der zum SchiuB Paralysis agitans-
Symptome darbot. Fr erwies sich als ein , lacunaire”. Da beide Striata und
Pallida von solchen Herden betroffen waren, fithren wir auf sie in erster Linie
die Faralysis agitans-Symptome zuriick.

by Btatus desintegrationis mit sehwerer seniler Dewens.
33. Reichs Fall Hermann W. (fe zo).

ol A Zusammenfassung dev Krankengeschichie.,

Herr Kollege Reich wird selbst einen ausfishrlichen klinischen Bericht
itber diesen Fall veroffentlichen. 65 jihriger Patient erkrankte vier Jahre zuvor
an zunchmender, eine volle Verblidung erreichender Demenz auf arteriosklero-
tischer Grundlage, Gleichzeitig progressive Muskelrigiditit. Sie war [ stirker
als #. Sie betraf vor allem Arme und Rumpf, 20 dall passive und aktive Be-
wegungen dieser Korperteile sehr stark geschiidipt waren.  Anfanglich zugleich
leichter statischer Tremor der Arme. Schwere Starre der Gesichtsmuskulatur,
Geringere Rigiditit in den unteren Extremititen. Keine Steigerung der Sehnen-
reflexe, Kein Babinski. Aber auffallende Steigerung emnes allgemeinen Zu-
sammenzuckens und Auitreten eines eigenartigen Frefireflexes. Die Rigiditi
iibertraf bedeutend die einer gewdhnlichen Paralysis agitans,
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B. Anatemischer Pefund.
a) Makroskopische Untersuchung.

Die Arterien der Hirnbasis zeigen eine ausgesprochene Sklerose, Die Hirnfurchen
sind etwas verbreitert. Somst kein besonderer makroskopischer Befund.

b) Mikroskopische Untersuchung. -
w) Mikroskopische Untersuchung herausgeschnittener Blocke,
1. GroBhirnrinde.

Taf. 76, Fig. 1 bringt aus der Beinregion die drea gigantopyramidalis. Es ist
gine leichte Verschmélerung der Rinde festzustellen. Sonst zeigt die Architeltur keine
wesentlichen Anomelien. Die grifere Zelldichtigheit gegeniber anderen Abbildungen,
z. B. Taf. 75, Fig. 3, dirfte auf ungleicher Dicke der Schnitte, bzw. Schrumpfung-bei
der Technik beruhen, Der weniger prazisen Abgrensung der Zellen in der vorliegenden
Abbildung liegt eine diffusere Farbung zugrunde. Tei der jetzigen Abfassung des Textes
ist das abgrhildete Praparat mehr ausgeblichen. Die Zellen heben sich jetzt gut vom
Untergrond ab. Dagegen zeigt das Bild in allen Schichten Fischersche Drusen.

Tal. '78, Fig. # gibt einen Schnitt avs der Orbitalseite des Stirnbirns (Area 81
0. Vogts) wieder. Man erkennt stellenweise ecinen deutlichen Ausfall von Zellen. Das
gilt inshesondere von den Gufieren Teilen von [IJ, von Fb und einer Stelle von Fla
und VB rechts von der hetreffenden Bezeichnung, AuBerdem sind in FT eine griBere
Anzahl von Fischerschen Dhusen zu erkennen. Studiert man diese bei stirkerer Ver-
griBerong des Nisslhildes, so kann man erstens feststellen, dal sich die Grundsubstanz
der , Drusen® in diesem Gehirn ziemlich stark mit Cresylviolett firbt, wihrend in
anderen Fallen von Drusen diese Farbung unterbleibt, Das galt = B. vom 28, Fall
Auberdem erkennt man in diesen Drusen mehr Neorogliakerne als im 28, und 31, Fall.
Wir wollen noch hinmifigen, dal im Bielschowskypriparat die Grundsubstane der
Trusen dieses Gehirns in Korner zerfallt, welche fast die Grofe von Neurogliakernen
haben, wihrend sonst die Grundsubstan: ans viel feineren Elementen hesteht.

Pielschowsky filgt den aus den beiden vorstehenden Abbildungen sich er-
gebenden Rindenverinderungen folgende Befunde hina: :

.In allen untersuchten Gehieten der Himrinde starke Entwicklung der Fischer-
schen Deusen, sm stirksten im Subiculum des Ammonshorns. Iher Alzheimersche
Fibrillenprozeli ist nur an den Pyramiden der Ammonsformation in quantitativ be-
trichtlicher Weise ausgeprizt. Dhie Kapillaren und kleinen Venen der Hirmrinde ZEIEED
stellenweise eine erhebliche Wandverdickung im Sinne der bekannten Vertinderung der
Kapillarfibiose: es entwickeln sich in der Aulenzone der GefiBiwand massenhaft zarte,
mit ammoniskalischem Silber stark tingierbare Faserkonvolute, welche stellenweise
m muffenartizen Belagen anschwellen. Wi

2, Befunde am Corpus striatum und seiner Umgebung.

Taf. 78, Fig. 3 zeigt im Casdafum zunichst eine Verarmung der Gliazellen in
der an Gliakernen reichen Inmenabteilung der starkinsen Zone, Wir haben ferner in
den fuBeren zwei Finfteln der Abbildung nach innen von der marklosen Zone einen
sehr starken Ausfall von Nervenzellen ohne Glinersatzwucherung, Weiter nach innen
hefindet sich eine typische Criblire. In der unmittelbaren Umgebung des Tlutgeliles
ist es su einer vollstindigen Resorption des Gewebes gekommen. Weiter nach aulien,
speziell r. unten. begegnen wir einer starken Verminderung der Nervenzellen,  Auch
die iibrigen Blutgefifle des Priparates zeigen ausnahmslos einen hellen Hof um sich
heram mit oder ohne vollstindigen Substanzdefekt unmittelbar um das GefaB (Etat
criblé und précriblé).

Taf. 76. Fig, 4 zeict uns im Putamen eine grofiere Criblire mit cinem besonderen
Diveriikel I. unten. Die cigentliche Criblire, wie ihr Divertikel sind von einer schmalen
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Schicht begrengt, die neben einer gewisten Zahl von Nemroglinzellen und anderen nicht
nepvisen Zellen teilweise schon stark verdnderte Ganglienzellen enthilt, so dafl man
duraus schliefien kann, dafd die Bildung der Criblire durch Einschmelzung des Paren-
chyms rustande gekommen ist. Nach aufen von dieser schmalen Scheide existiert
dann aber noch ein groBes Gebiet, welches eine sehr betrichtliche Verarmung an Nerven-
sollen aufweist, Dabei fehlt jede irgendwic hervortretende Vermehrung der Newro-
gliakerne.

Bielschowsky erginzt diesen evtoarchitektonischen Befund am  Puinsen in
folgender Weise: ;

Im Putamen gleichialls schwere fibrise Veranderungen an den Winden der
GediBie jeglichen Kalibers. An den griberen Gefallen ist das bindegewchige Geflecht
der Adventitia stark vergrobert und verdichtet,

_Die Eapillarfibrose macht sich hier an Silberpriparaten schon dadurch bemerkbar,
duf das gesamte Areal des Linsenkerns infolge des scharfen Hervortretens der Kapillar-
winde wie #in Injektionspriiparat aussieht.

Drusenbildungen und Zellverinderungen im Sinne der Alzheimerschen Fibrillen-
veranderung sind im Putamen nicht nachweishar.

Am van Giesonpriparat des Putamen fillt zundchst neben der Entwickhing
starker fibriser Finlagerungen in die Adventitia an den groberen Gefallen auch die
Verdickung der Tntima durch Vermehrung der Kerne und der Interzelbularsubstan:
auf. Ein weiterer bemetkenswerter Befund liegt in der Tatsache, dal die die groberen
Gefifle umgebenden Tymphriume stellenweise eine cnorme Erweitering erfabiren habern,
Auf diese Weise ist es sur Bildung grofier, unregelmiBig begrenzter Lilcken gekommen,
AuBerdem sind diese von einem Hof (dem hei Beschreibung ven Taf. 76, Fig. 4 erwilhneen,
durch Zellverarmung ausgegeichneten Gehiet) umgelben, in dessen Bereich die Grund-
substanz des Gewebes netzfirmig sufgelockert ist. Die zelligen Elcmente sind hier
anseinandergedringt und das Gewebe erscheint infolge der spongifsen Anordnung
an solchen Stellen erheblich blasser und zellirmer als in der Nachbarschaft. Da, W
die starksten Erweiterungen der perivaskuliren Lymphspalten vorhanden sind, ge-
winnt man den Eindruck, daB der Progzef der spingiisen Auflockerung am Rande der
Liicken schliefflich »u einer Einschmelmng der Grundsubstanz ohne reaktive - Glia-
wucherung fihrt und daB dadurch eine progressive Erweiterung derselben hervor-
gerufen wird, Als Ausdruck diescs Erweiterimgsprozesses ist die in der Beschreibung
von Taf. 76, Fig. 4 erwithnte und von €. und 0. Vogt auch in diesem Sinne gedeutete
Grenzschicht der Tymphspalte aufmfassen. Das Gesamtbild der Veriinderungen
Vil sich zwanglos auf eine durch die GefiBfibrose hedingte Stérung der
Lymphzirkulation in den adventitiellen Lymphspalten zurdckfihren

Wir werden auf das van Giesonbild des Putamen unter f und noch weiter unten
auch auf Bielschowskys Erklirung des Etat eriblé suriickkommen. :

Der Nucleus subsiantiae innoninaiae zeigt keine Anomalien in seiner Architektonik.

) Mikroskopische Untersuchuug der nach Weiger! -Pal und van Gieson
3 gefiirbten Serie.

Taf, 77, Figg. 1 und 2 werden nach Taf. 78, Fig. 1 besehrieben,

Tat, 77, Figg. 3—6. lhre Erliuterung folgt auf diejenige von Taf. 78, Fig. 4, 8. 814!

Taf, 78, Fig. 1 zeigt uns den oralsten Teil des Steiatum der linken Hemisphére,
Wir erkennen ein nech recht gut erhaltenes Centrum ovale ynd eine nur malige Schrump-
fung des Corpus callosum {€¢). Dagegen liegt vine starke Atrophic von Ne vor,
wie aus der vollstindizen Abplattung seiner Qberfliche hervorgeht. In dieser Atrophic
von Ne gt die Hauptursache des starken Hydrocephalus internus su schen, Zur
Wiirdigung der im vorliegenden Falle vorhandenen Atrophie von Ve vergleiche man
die gegenwirtige Albildung mit der Fig. 12 der Taf, 49 der Erghnzungshefte des 14, Bds.
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dieses Journals! Zu der Annahme einer Volumenverringerung des chen angeschnittenen
Pugamen berechtigt die Abbildung nicht, Die Insel zeigt einen dentlichen Etat criblé,
I Priparat ist er sonst noch im Album des Gyrus centralis anferior. des Fulies von
7% und des lateralen Teils des Fubes von F stark ausgeprigt. Im Schiafenpol ist er
hier viel geringer. Im Album der Windusgen der Medranseite und der Orbetalflache
fehlt er vollstandig.

Ein bennchbarter, nach van Gieson gefarbter Schnitt reigt emen deutlichen
Etat criblé im Seriafwm.

Tat, 77, Fig. 1 bringt eine schon 5. 6480 erwihnte Abbildung des dubieren Teils
gines normalen Cawdatum. Auf sinem bei der vorliegenden sofachen Vergriferung
nicht ganz 1 mm breiten, hier durch homogene Dunkelheit ausgezeichneten Ependym-
streifen folgt cine etwn 7mm breite marklose Zone. Die dunklen Kémer in ihe sind
leicht geschwiirzte Neurogliakerne, Dann kommt der Tungentialstreifen, Fr zeigt cine
faserdichtere fubiers und eine faserfirmere innere Unterabteilung. Die daraui folgenden
drei Fanftel der Abbildung bilden den Asfenteil von Ne. Nur in ihrem innersten Gehiete
findet sich ein cinziges stirkeres Faserbiindel (Der ummittelbar r. daven gelegene
sehwarze lingliche Fleck ist ein Blutgefil.) Dagegen sieht man in diesem AuBenteil
eine Reihe diinmerer, meist auf eine gewisse Strecke lamgsgetroffener Biindel sich all-
miblich ventrikelwiits verlicren. In den untersten zwei Finfteln der Abbildung be-
pegnen wir dagegen zahlreichen, meist quergetroffenen Faserbiindeln, wic sie filr den
Innenteit des Candatum charakteristisch sind.

Tai, 77, Fig. 2 bringt bei der gleichen sofachen Vergrifierung cinen Ausschnitt
aus dem Taf. 78, Fig. 1 abgehildeten Ne. Zundchst Eille die starke Injektion der Bhut-
gefaBe auf. Sie hingt mut dem durch die terminale Bronchopneumonie hedingten
Erstickungstod zusammen.  Weiterhin sind dann aber noch folgende Anomalien zu
erkennen. Die niarkiose Zone ist verschmilert. Im Giesonbild ist dabei aber durchaus
swischen einer an Gliakernen armen AuBenabteilung und einer an solchen reichen
Innenabteilung zu unterscheiden. Die dann folgende Aufenabiedlung des  Tangential-
streffens ist verschmilert, aber faserreicher. Tlagezen ist die Inmenabieilung dieses
Streifens pathologisch arm an Fasern. Ebenso zeigt der ibrige Teil der Abbildung eine
sehr grofie Faserverarmung, Endlich weisen einige BlutgefiBe eine Erweiterung
des peripheren Lymphraumes auf, wenn auch sticker ausgesprochene Cribliren perade
in dem abgebildeten Ausschnitt nicht enthalten sind.

Taf, 78, Fig. 2 macht uns mit einem etwas kaudaleren Schaitt der rechten Hemi-
sphire bekannt. Die Capsula interna (€7} ist eher etwas verbreitert als die von uns
schon dfter geschilderte Folge ihrer durch die Atrophie des Striatum bedingten Ver-
kirsung. Neist auch hier deutlich atrophiert und in seiner Oberfliche abgeplattet.
Es entstebt so der typisch dreieckig erweiterte Seitenventrikel. Man ver
gleiche diesen Schnitt mit der normalen Abbildung von Taf. 43, Fig, 2! Ein selcher
Vergleich wie auch der it der L Seite von Taf. zo, Fig. 2 beweist ferner, dali im
vorliegenden Fall anch eine gewisse Atrophie des Pusanen vorhanden ist. Ein
Studium von van Giesonbildern lehrt des Weiteren, dalt die in Pud vorhandenen
Liigken Cribliiren darstellen. Lm eben angeschnittenen Ge zeigt nur der ventralste,
von der Commissura anterior (Ca) durchsetzte Teil cine Verarmung an strio-palliditen
Fasern und hebt sich so durch pathologische Helligkeit von normalen Verhiiltnissen
ah, Man ziehe sum Vergleich Ge von Taf 43, Fig. = heran |

Beziiglich der nicht abgehildeten Teile dieses Schnittes gei folgendes hervorgehoben.
Das Corpus collosum und das Afbwm centrale sind in einem sehr guten Zustand. Das
Album gyrorwm zeigt wenig Cribliiren. Die Rinde ist sehr markhaltig. Nur st
sie vollstindic von ,,Drusen' durchsetzt. Im Gebiet der Drusen fehlen die Matkfasemn.
Man sieht im Mittelpunkt mancher rundlichen Druse ein peschwiirztes kleines Blut-
gefif,

Das Giesonbild zeigt eine Reibe in der Abbildung nicht hervortretender Cribliiren
i Sriatum und auch einipe im Pallidum. Die Rinde zeigt hier die zahlreichen ; Drusen’',
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In der Mitte rundlicher Drusen befindet sich oft ein meist schr dickwandiges kleines
Blutgefil. Von der Pin eintretende, Iangsgetroffene Blutgefife sind diter auf lange
Strecken von Drusensubstanz umgeben. Die Drusen bilden hier also teilweise
perivaskulire Zvlinder. In der einzelnen Druse ist eine starke Vermehrung der
Neurogliakerne mu konstatieren, Nicht ganz selten sieht man um einen zentralen
Kern von Drusensubstanz mehr oder weniger pyknotisch verinderte lingliche Neuro-
gliakerne sternférmig gelagert. Bielschowsky hat einen solchen Befund auch an
cinem anderen Gebirn erhoben, s handelt sich also um eine fir ein hestimmtes Stadium
sewisser Drusen charakteristische Erscheinung, ]

Tal 78, Fig. 8. Nc und Put sind zweifellos in ihrem Volumen reduziert. An
e und Gi kinnen wir keinen pathologischen Befund mit Sicherheit feststellen, Die
anormale breite Of weist auch hier auf eine Lingenreduktion des Striatum -+ Pallidum
hin. Bei stirkerer VergraBerung lebrt ein Vergleich mit normalen Gehimnen, dafl das
Markfasergeflecht des Put im Gegensatz sum guten Markgehalt der Rinde seht
wenig gefirbe st

Im Giesonbild dieser Gegend konstatiert man dentlich mehr kleinste Cribliicen,
aly sic das Faserbild vermuten lief.

Taf, 78. Fig. 4. Auch hier sind N¢ und Pai auffallend klein. Man brawcht nur
Zum Vergleid1 Taf. 73, Fig. 4 des 1oojihrigen Negers heranzuzichen ! Wir konstatieren
gleichzeitig in dem Praparat eine schr starke Erweiterung der Funduspartie des Swuleus
syloit posterior. Dieser Hydrocephalus externus scheint auf eine erworbene YVolumen-
verminderung von Put hinmuweisen, wie der geradelinig begrenzte Hydrocephalus
internus auf die Schrumpfung von Ne. Ge 4 4 sind hier gegeniiber normalen Pri-
paraten dentlich im Volumen reduziert. Ge laGt ventral, G dorsal und ventral zweifel-
los pathologische Faserverminderungen erkennen. Das €L ist hier schon in grifter
Auvsdehnung getroffen. Es ist deutlich kleiner als das des 1oojihrigen Negers (Taf 74,
Fig. 4) und so hell wie die Zona incerta, Die Tneel weist wonig Criblioren auf.  Thalanus.
Cf und der Pes pedunculi zeigen keine Anomalien.

Taf 77, Fig. 3 bringt aus dem dorso-lateralen, d.h. dem markhaltigsten Teil
des Puf einen Ausschnitt bei sofacher VergriBerung. Fin Vergleich mit der folgenden,
normale Verhiltnisse darbietenden Abbildung zeigt die groffe und dabei fleckweise
besonders atarke Abnahme des Markfasergeflechtes,

Taf. 77. Fig. 4 5t dem Puf cines normalen Gehims entnommen,  Sie lehrt uns,
ein wie dichter Faserfilz bei guter Markscheidenfarbung im Putamen enthalten ist.

Taf. 77, Fig. 5 zeigt uns endlich die pathelogische Verdichtung dieses Faser-
filzes durch Schwund der Ganglienzellen im Etat fibreux. Es handelt sich dabet nicht
um den ,,533.", sondérn um den ,.353." Schnitt.

Die kaudaleren Schnitte der #., wie die entsprechenden der I, Hemisphire zeigen
im 33 Fall auch weiter eine starke Volumenreduktion des Seriatum und eine gewisse
des Pellidem und des Corpus Luysi. Die Nuclei rubri sind normal.

Tat, 74, Fig. 8 zeigt normale Brackio confunctiva, Brackie poniis und Pyramiden.
Das Cerebellum wic das Reckenmarh bicten keine stiirkeren pathelogischen Ver-
anderungen dar.
¢} Zusammenfassung des anatomischen Befundes.
Der Cortex cerebri zeigt stellenweise, z. B. im Stirnpol; cinen starken Zell-

ausfall in pewissen Schichten. In der Area gigamtopyramidalis 10t sich ein

solcher nicht nachweisen, Dagegen zeigt die Hirnrinde diberall schr zahlpeiche

. Drusen'. Diese sind hier vor manchen anderen Fillen dadurch ausgezeichnet,

daft sie sich — wenigstens teibweise — mit Cresylviolétt firben, daft ihre Grund-

ubstanz im Bielschowslkybild in Korner zerfallt, dafl sie vielfach um die
158
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Blutgefaffe herum gelagert sind und diese oft auf lingere Strecken umhillen,
sowie daf sich endlich in ihnen mest ziemlich. vicle Neurogliakerne finden.

Das Album gyrorum zeigt cinen mifligen Etat criblé,

Das Aibum centrale, die Capsula interna, der Pes pedunculi, Thalamus,
Nucleus yuber, Cevebellum, Pons und Medwlla sind ohne stirkere pathologische
Verinderungen.

Dagegen sind das Striafum und in geringerem Malle auch das Pallidum
und das Corpus Luyst geschrumpft,  Im Strdatum ist ein gewisser Grad von
Status cribratus festzustellen. Vor allem [allt aber im Striafum neben der
Schrumpfung dic Abnahme seiner Ganglienzellen und seines Markiaser-
filzes aui., Auch das Pallidum ist stellenweige pathologisch faserarm (par
vieller Etat paramyélinique). 15 ist aber nicht etwa allgemein ein Ausfail
der strio-pallidiiren Faserung gu konstatieren.

. Epikrise. >

Es unterliegt keinem Zweilel, dall wir ohne Kenntnis der Krankengeschichte
im vorliegenden Fall auf Grund des pathologischen Befundes eine Paralysis
agitans diagnostiziert haben wirden, Wenn wir uns nun auch noch nicht auf
Grund des pathologischen Befundes ein Urteil ber die Schwere der Ilinischen
Erscheinungen erlauben kinnen, so glauben wir doch nicht in den Verinderungen
des striiren Systems eine gentigende Frklirung fir die im vorliegenden Fall
besonders starke Rigiditit zu haben, Wir sichen als symptomverstirkendes
Moment die schwere Yerblodung hinzu. Wir werden in dieser Auffassung
dadurch hestiirkt, dafl die offenbar wesensgleichen Foersterschen Fille von
arieriosklerolischer ] wesieelstarre' und ein vom Autor selbst mit diesen Focrster-
cchen Fillen identifizierter Fall Strimpells auch an Demenz litten. Und wir
sehen weiter eine Stltze dieser Anschauung in der Tatsache, daft im 3T und
vor allem im 30. Fall stridre Symptome von ciner Intensitit bereits zur Beob-
achtung kamen, welche uns nicht durch die pathologischen Veranderungen
innerhalb des striiren Systems, sondern nur durch Heranziehung einer schweren
Allgemeinerkrankung des Cerebrum ausreichend begriindet schienen.

Van fasersystematischer Bedeutung scheint uns die Tatsache zu scin, dali.
bei dem starken Schwund des Markfasergeflechtes im Striatum die gwischen
Strintum und Pallidum verlaufenden Bindel relativ intakt sind.  Wir miissen
deshalb annehmen, dafll die Achsenzylinder der Schalizellen des Striatum
wenigstens grofitenteils markhaltig sind: ene Annahme, fiir welehe schon
der grofie Markreichtum des Striatum spricht (vgl. 5. fizol).

Eine eigentlich zum: Thema dieser Arbeit nicht gehirige Frage ist die, ob
wir eine anatomische Grundlage fiir die schwere Demenz gefunden haben. Wit
lernten Taf, 76, Fig 2 einen deutlichen Zellansfall in gewissen Schichten der
Rinde des Stirnpols kennen, Dagegen war die Cytoarchitektonile der Area
gigantopyramidalis intakt. [ fanden sich aber @berall im Cortex ecrebri
Drusen, welche durch den kirnigen Bau ihrer Grundsubstane, ihre viellache
piumliche Bezichung zu den Blutgefifien und ibr hiufiges Durchsetztsein von
Neurogliakernen wvor den bel picht dementen Fillen von Paralysis agitans be-
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~ obachteten ausgezeichnet sind. s fragt sich nun, ob die engere Beziehung za
den Blutgefifien den Stoffwechsel schwerer gestort hat oder die kirnige Grund-
substanz bzw. die zahlreicheren Newrogliakerne in den Dirusen Anzeichen eines
stiirmischeren Prozesses bilden, so dafi die im vorliegenden Fall vorhandenen
Drusen fiir die klinisch festgestelite schwere | Verblidung mit verantwortlich
gemacht werden kinnen.
Ein anderer Punkt mufl uns dagegen im gegenwirtigen Zusammenhang
sehr interessieren: die Klarung der Entstehung der Cribliren. Von grofler
Wichtiglkeit dafiir ist Bielschowskys Idee, diese Entstehung aul eine
Behinderung des Abflusses der Lymphe infolge Verstopfung der adventitiellen
Lymphriume zuriickzufithren. Bielschowsky stiitzt sich auf die im vorliegenden
Fall von ihm nachgewiesene Fibrose der Adventitia der Blutgefifie, Wie wir
spiter noch sehen werden, neigen P. Marie und enige seiner Schiller dasu,
die Cribliren auf eine Diffusion eines | korrosiv wirkenden' Stoffes aus den
Arterienwiinden zuriickzufithren. Sie sprechen von einer , Vaginalitis desiructina’
Zundichst miifte die Diffusion eines solehen Stoffes auch fir die Venen angenommen
werden, da sich Cribliiven auch um Venen bilden kénnen. Sodann ist dieser
nekrotisierende  Stoff aber noch gan: hypothetisch. Dagegen wird der Biel-
schowskysche, auch vom Ferrandschen (siche dariiber weiter untenl] ab-
weichende Erklirungsversuch durch andere pathologische Befunde gestiitzt,
wenn er apeh noch einer umfangreicheren empirischen Begrilndung bedarf,

B. Allgemeine Bamerkungén zu den vorstehenden Fillen.

Alle vorstehenden Fille konnen einerseits klinisch als typische Falle von
Paralysis agitans, durch andere zerebrale Erkrankungen komplizierte
Fille von Paralysis agitans oder wenigstens als Paralysis agitans-
Zustandsbilder (32. Fall) klassifiziert werden. Ausnahmslos fand sich anderer-
scits eine Erkrankung des striiren Systems im Sinne des oben niher definierten
Status desintegrationis. Dic gleichzeitigen Verinderungen des iibrigen
Nervensystems wechselten dabei so, dafi nur der Status desintegrationis als
stets vorhandener pathologisch-anatomischer Prozefl Gbrig blieb. Endlich
konnte aber fiir die Fille 24—26 dirckt gezeigt werden, dall das strifire System
von allen Hirnteilen am stirksten erkrankt war. So sind wir wohl berechtigt,
ale bewiesen anzuschen, dafi die Motilitatsstorungen {und die eventuell ge-
steigerte Salivation) der Paralysis agitans eine Folge des Status desintegrationis
bilden. Diese Feststellung ist nicht nur deswegen von grofler Bedeutung, weil
sie endlich die pathologisch-anatomische Grundlage der Parkinsonschen
Krankheit in zweifelsfreier Weise aufdeckt, sondern weil die Einreihungsmiglich-
keit dieser krankheit in diejenigen des strifiren Systems fiir die Pathophysiologie
der hierher gehdrigen Erkranlungen von besonderem Werte ist. Dieser liegt
in der Tatsache, dafi akinetische und inkoordinatorische Stérungen der
Paralysis agitans besser bekannt sind, und zwar cinmal, weil sie weniger als in
anderen Erkrankungen des stridren Systems durch die hyperkinetischen ver-
deckt werden, und dann, weil die Parkinsonsche Krankheit dberhaupt klinisch
besser durchgearbeitet ist, .

150

Zur Lehre der Erkrankungen des striagten Systems - page 188 sur 374



http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=188

P4 s 1w zuR LEHRE DER ERKRANKUNGEN DES STRIAREN svsTEMS. 817

al Zur Symplomatologie der Paralysis agitans.

- Die Paralysis agitans kann mit dem Maonotremor eines Korperteils, 2. B.
einer Hand, beginnen, ohne andere Begleiterscheinungen zu zeigen. Die Form des
‘Tremors ist oft genug beschrieben. Wichtig ist filr uns seine betrachtliche Steige-
rungefihigkeit durch Hautreize und vor allem durch Gemiltshewegungen sowie
dae verstirkte Ubergreifen auf sonst nicht zitternde Korperteile bei dem Vers
such einer willkiirlichen Unterdriickung, :

Der Tremor kann andererseits in der sogenannten Paralysis agitans sine
agitatione bis zum Exitus lotalis felilen. Dwann steht die Rigiditét im Vorder
grund. An ibr erkranken in cingelnen Fillen gewisse Muskeln besonders
stark und entstehen so spezielle Haltungsanomalien, an welchen die
_ Pridilektionsmuskeln’ der Arca gigantopyramidalis sich nicht besonders be-
teiligen.  Vielfach sind mdessen Agonisten und Antagenisten gleich stark von
ihr befallen. Es wird dann jede belichige Stellung krankhaft stark fixiert
(Haltungsfixation). FPeriphere Reize und Emotionen steigern die Rigiditit,
vorsichtige passive und aktive Bewegungen setzen sie herab.

Sriepsenktirvry ford Lz 2 # hp ]

Lie Vermehrung der Spastizitit durch gemutliche Erregung geht gut aus der
Textfig. g hervor. Es handelt sich um einen gebildeten Patienten, der an Tremor und
Rigor der r. oberen Extremitit leidet, Diese Stirungen gestatten ihm langsam bei
gemiitlichem Gleichgewicht ein Schreiben, wie es die erste Hillfte der ersten Zeile und
dic sweite Zeile zeigen, Deim Niederschreiben der durch Striche abgetrennten
sweiten Halite der ersten Zeile fihlt sich der Patient heobachtet und wird dadurch
angstlich. Es entsteht sofort ein solcher Rigor, daB der Patient seitweise beim Schreiben
die Hand nicht vorwirts bewegen kann, Wi sehen dieses hesonders gut bei der aweiten
Hiilfte von ,a" sowie dem Teginn des zweiten  t° in ,statt’, bei dem Querstrich von
4" und dem Beginn von A" in LAugust :

Zu dieser Rigiditit gesellen sich nun eine Reihe von Krankheitserscheinungen,
welche bisher von den meisten Autoren als Folgen des Rigors aufgefalit wurden,
die aber alle eine akingtische bzw. inkoordinatorische Komponente
oder beide enthalten: 1. weil sie kein proportionales Verhiltnis zum Rigor zeigen
und 2. vielfach auch, weil sie die akinetische oder inkourdinatorische Komponente
direkt erkennen lassen.

S0 haben wir in unserem Aufsatz Eur Kenntnis usw.'” darauf hingewiesen,
daft in der ,mimischen Starre” die Rigiditdt nur so weit cine Ralle spielt,
als sie ,pinen absolut nichtssagenden Gesichtsausdruck® fixiert. Es hat dann
ahier weiter ein Kranker unter unseren Augen einen leichten maskenartigen Aus
druck bekommien, ohne dall die geringste Hypertonie der Gesichtsmuskulatur
sithjektiv nder objektiv festgestellt werden konnte.  Emn Teil der normalen
mimischen lnnervation' war einfach ausgefallen, :
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Weiter ist v. Malaisé — wie wir ebenfalls bereits in unserer Mitteilung
Zur Kenntnis usw." hervorgehoben haben — bei der Analyse der Brachybasie
zu dem Resultat gekommen, dali thr vor allem eine Inkoordination und m
zweiter Linie eine sehr leichte Parese zugrunde liegt, dal sich daneben Rigor
gwar mit dicsen Stérungen verbinden kann, aber in keiner Proportionalitit
zu ihnen steht. v. Malaisé hat dabei tibrigens nur frithere Anschauungen By-
schowskys, Maillards und Zingerles durch eingebendere Untersuchungen
bestitigt und hat hernach noch in Foerster einen warmen Fiirsprecher gefunden.

Zingerle hat — entsprechend den Ausliithrungen unseres eben genannten
Aufsatzes — ferner hervorgehoben, dafl neben dem Minenspiel auch andere
Mitbewegungen, Positionsinderungen, Seltwirtswendungen von Kopf und
Augen und gewisse Schutz- und Abwehrbewegungen diter unterbleiben, ohnoe
dafl ein Rigor in den betreffenden Muskeln {iberhaupt nachgewiesen werden
kann. Wir miissen deshalb diese Motilititeausfille auf eine Aufhebung der sich
in den eben genannten Bewegungen dullernden, nach unserem Erinnerungs-
vermigen seit unserer frithesten Kindheit unwillkiirlich verlaufenden primiren
Automatismen zuriickiiihren.

Wie weit eine strifire Akinese oder eine strifire Inkoordination bei
anderen Muskelbewegungen, bei der Verlangsamung der Willkir-
bewegungen und ihren Beschrinkungen auf die notwendigsten Muskel-
aktionen sowie bei den selten stirker ausgepriigten Bulbirsymptomen eine
Rolle spielen, bedarf noch eingehenderer klinischer Analyse und genauer patho-
logisch-anatomischer Untersuchung der betreffenden Falle. Bei der allgemeinen
Muskelschwiche wird dic Aufdeckung einer echten striiren Akinese noch
durch den Umstand erschwert, dafi die Kranken durch ihre gesteigerte Affek-
tivitiat viele Kraft verausgaben. In bezug auf die von pewissen neueren Autoren
konstatierte ,Adiadokokinesis" verweisen wir auf das oben 5. 6got. Gesagte,
wobei noch hervorgehoben werden muf), dafi entsprechend unseren Auwsfiihrungen
im Aufsate | Zur Kenntnis usw.'* wenigstens die hyperkinetische Hauptursache
der spastischen Pseudoadiadokokinesis bei der Paralysis agitans
der Haltungsfixation zu suchen ist. Was endlich die Bulbirsymptome an-
belangt, soscheint es uns wenigstens a priori einseitig zu sein, dafiir nur den Rigor
verantwortlich zu machen, nachdem man fiir die Amimik, die Brachybasie usw,
stridre Akinesen und Inkoordinationen nicht mehr ansschliefien zu kinnen glaubt.

Schlieflich begegnen wir noch in der Paralysis agitans als echten Hyper-
kinesen hiufig Pulsionen und selten mimischen Zwangsbewegunpen'
[(Anfillen von Zwangsweinen oder Zwangslachen).

™ by Zur Pathophysiologie dieser Symptome.

Zundchst milssen wir betonen, dafi die ganzen Symptome der Paralysis
agitans iiber Jahre und Jahrzehnte hinaus so konstant sein kionnen, dall sic
unserer Meinung nach nicht auf mechanische Reize nekrobiotischer Prozesse
guriickgefithrt, sondern nur als Ausfallserscheinungen gedeutet werden
kénnen.  Diese Auffassung wird den folgenden theoretischen Ausfithrungen
zugrunde liegen. .
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Wir beginnen mit dem Tremor. Die Tatsache, dafi die Wilsonsche Kranlk.
heit mit cinem ganz #hnlichen Tremor einsetat und dali bei ihr zweifellos das
Striatum gzuerst erkrankt, beweist, dafl der Tremor ein Symptom des Syn-
droms des Striatum scin kann. D)0 er auch in der Parkinsonschen Krank-
heit als solcher aufpefalt werden darf, leiten wir aus der Tatsache ab, dalh in
den zwei Fillen von Paralysis agitans {24. und 27. Fallj, in welchen der Tremor
ganz im Vordergrund stand, auch der pathologisch-anatomische Prozell vorsugs-
weise das Striatum befallen hatte. Das Zittern erwcist sich hier also als eine
pallidire Hyperkinese. Es entsteht dann aber gleich die Frage, warum der
Status desintegrationis einen Tremor, der Etat fibreux und grofie Herde jedoch
chereatische Zuckungen auslisen. Der Status desintegrationis der in Betracht
kommenden Fille ist gegeniiber den beiden anderen Erkrankungen eine leichtere,
welche nur die Funltion eines Teiles der Striatumzellen zerstort.  Nun lehre
uns schon die Beobachtung einfach |, nervéser™ Menschen, dafl sie nicht i der
Lage sind, einen affektiven Tremor zu unterdriicken. Dagegen zeigen diese
nicht die ausfahrenden Hewegungen der Chorea. Wir dilrfen daraus schlieBen,
dab der Tremor eine geringere Stirung der Pallidumbemmung zur Voraussetzung
hat als die Chorea. So verstehen wir, dall die leichters Erkrankung des erwachsenen
Steiatum Tremor, dig schwerere Chorea auslist.

Will man diesen Gedankengang weiter spinnen, so konnte man daran denken,
in der Wilsonschen Krankheit bei zunehmender Erkrankung des Striatum
die trotzdem dauernd nicht diber emen Tremor hinausgehenden unwillltirlichen
Bewegungen auf die Behinderung der Motilitit durch den gleicheeitig cinsetzen-
den Rigor zuriickzufithren. Man kénate dann noch weiter folgern, daf} in schr
stlivmisch verlaufenden Fallen von Totalnekrose das frithzeitige Mitergriffensein
des Pallidum gleich zu einer Versteifung ohne Tremor fihrt, wie im Fall
v. Economos. Und man kannce schlieBlich die heuristische Hypothese auf-
stellen, dafl in der Paralysis agitans sine agilatione der infolge einer
von vornhercin praevalierenden Pallidumerkrankung sofort emsetzende
Rigar das Auftreten eines Tremors verhindert.

Die Steigerung des Tremors in der Paralysis agitans durch periphere
Reize und vor allem durch Gemiltsbewegungen erklirt sich — wie die schon
frither erwihnten analogen Erscheinungen bei der Athetose und der Chorea —
durch die vom Thalamus vermuttelte Verkniipfung des Pallidum mit der Peri-
pherie und der GroBhirnrinde. | Die Ausdehnung des Tremors aof sonst
nicht zitternde Karperteile bei willktirlicher Unterdrickung des Zitterns
echeint uns daraul hinzuweisen, dafl auch andere Pallidumteile durch eine ent-
sprechende Striatumerkrankung  bereits eine  gewisse Enthemmung erfahren
haben, dafl diese aber wegen ihrer bishenigen Geringfigigheit nur unter cliesen
besonderen Bedingungen manifest wird.  Es muli dabei weiteren klinischen
Untersuchungen die Entscheidung iberlassen bleiben, wie weit diese besonderen
Bedingungen in gemiitlichen Erregungen ader einer einfachen  Behinderung
der zurzeit tblichen Pallidumentladung zo suchen sine.

Im Einklang mit fritheren Aunsfithrungen dieser Arbeit erblicken wir da-
gegen im Rigor ein Pallidumsyndrom: d. h. wir fihren denselben auf eine
13 Journal fir Psychologic usd Neurologis. Bd. os, Eegh, 5 193
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starke Finschrinkung der Pallidumfunktion zuriick. Speziell der 25. Fall be-
starkt uns in dieser Auffassung, Im Rigor des 30. und vor allem des 313. Falles
cehen wir dann weiter eine Verstirkung dieses Pallidumsyndroms durch Schidigung
der priifrontalen Denervationsfunktion Die Steigerung des Rigors durch
periphere Reize und vor allem durch Gemiitsbewepungen erklirt sich wie die
‘analoge Erscheinung beim Tremar,

Die Tatsache der Existenz einer mimischen Akinese — und zwar auch
bei vorwiegender Erkrankung des Striatum — mufl uns zu der Annahme ver-
anlassen, daB nicht nur denervatorische, sondern auch innervatorische Reize
wom Skriatum auf das Pallidum ibergehen. ’

Der Umstand, daff auch die auf Inkoordination und leichter Parese be
ruhende Brachybasie bei vorwiegender Erkrankung des Striatum {23. Fallj
auftreten kann, spricht nicht nur ebenfalls fiir seine innervatorische Funktion,
sondern 1Bt dann weiter noch vermuten, daB seine koordinatorische sich aus
Denervationen und Innervationen zusammensetzt. Dabei weist die durch die
klinische Analyse der Brachybasie von seiten der oben S. 818 genannten Autoren
und unsere pathologisch-anatomischen Untersuchungen aufgedeckte koordina-

torische Funktion des Strintumn auf fasersystematische Einzelheiten hin, welche
vorliufig aus unseren anatomischen Feststellungen nicht abgeleitet werden kénnen.

Wir haben oben 5. 645 in suspenso lassen miissen, ob das Striatum von anderen
Grisea — oder wenigstens in anderen quantitativen Verhiltnissen — zentri-
petale Bahnen erhiilt als das Pallidum. Die Tatsache, dafll das Striatum gegen-
iiber dem Pallidum ein Koordinationszentrum darstellt, legt uns cine eolche
Annahme nahe. Denn ein spezifischer Charakter der zuleitenden Reize erzcheint
une als die einfachste Basis fir die Erklirung der koordinatorischen Funktion
des Striatum. Dabei dirften wir in der wenigstens wahrscheinlich gemachten,
aber noch cingehender Untersuchungen bediiritigen Faserverbjndung #wischen
Pallidum und Tractus longitudinalis dorsalis wenigstens eine der fir die strifire
Koordination des Gehens und Stehens in Betracht kommenden Bahnen vor
uns haben, \

Die Palsionen und das Zwangslachen bzw. Zwangsweinen kommen i

unserer Ansicht nach durch Fortfall strifirer Hemmungen des Pallidum zustande.

¢) Zur pathologischen Anatomie wnd Atiologie des Statws desintegrationds

nehst historischen Bemerkungen.

Wir betrachten als ein zweifelloses Resultat unserer Studien die Tatsache,
dafl der Paralysis agitans bercits im architektonischen Bilde faBbare Ver
finderangen zugrunde liegen, welche wir unter dem Begriff des Status desintegra-
tionis zusammengefalt haben. Dieser Status enthilt aber sehr verschiedene
Formen von Desintegration, sie sind ungleich lokalisiert und in ganz differenter
Weise mit fihnlichen oder anderen Verdnderungen des iibrigen Cerebrum assoziiert.
Wir kinnen deshalb das Ergebnis unserer pathologisch-anatomischen Studien
nur als den Beginn einer neuen Ara in der Erforschung der Paralysis agitans
begeichnen. Es gilt mehr als bisher, die motorischen Storungen jedes einzelnen
Falles intra vitam genau za analysicren und hernach das Gehirn griindlich zu
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untersuchen. Dinn ditefen’ wir hoffen, nicht nur for die ¢inzelnen Formen der
Diesintegration besondere klinische Symptome aufzudecken (s. weiter untenl),
nicht nur die somatotopische Gliederung des Putamen, des Pallidum und der
iibrigen Bestandteile des strifren Systems weiter zu vertiefen, sondern auch
noch mehr in die Einzelheiten der Pathophysiologie der Paralysis agitans ein-
udringen und damit neue physiologische Rickschlisse auf dic Funltion des
striiren Systems anzubahnen,

Wir hetonten eben von neuem, dafl wir unter dem Status desintegrationis sehr
verschiedene Verinderungen zusammenfassen. Wir haben schon oben (5. 783}
diese Zusammenfassung damit begriindet, dafl im Einzelfall immer mehrere
dieser Formen versinigt miteinander auftreten.  Wir glauben aher- diese Zu:
sammenfassung auch noch durch die Auffassung rechtfertigen 2u konnen, dall
wir alle Formen der Desintegration als Auflerungen ciner frihen Senilitit
bezeichnen kinnen. Es ergibt sich somit, dafl die Paralysis agitans nicht der
Ausdruck cines verzeitigen Alterns des ganzen Cerebrum darstellt, sondern
die Folge der Tatsache ist, daf das strifire System und insbesondere das
Striatum + Pallidum @ prasenilen Erkrankungen ganz besonders ten:
digren.

Wir konnen uns dabei nicht des Eindrucks erwehren, dafi die Syphilis
Als Forderin der Gefafisklerese diese Prisenilitit beginstigt, Wir wiirden diese
Ansicht auch als weitgehend pathologisch-anatomisch gestiitzt ansehen, wenn
wiranicht nur manche Lakunen — wie schon heute — mit Recht auf syphili-
vische Gefabveranderungen zurGckfithren konnen, sondern wenn  auch die
Bielschowskysche Erklirung (vgl. oben 5. 816 ) der Cribliiren  durch
Gefalverinderungen weitere Bestitigungen erfiihre.  Wie wet in den Fillen
kembinierter Paralysis agitans und Tabes — Camp hat neverdings dic
Literatur dariiber zusammengestellt — neben ener solchen syphilitischen
Schidigung der Blutgefille noch spezifisch syphilitische Verinderungen
des stridren Systems vorkommen, bedarf noch der Kidrung durch eine patho-
logisch-anatomische Untersiichung solcher Fille. ;

Natiirlich wird es auf die Dauer den pathologischen Anatomen und den
klinischen Systematiker nicht befriedigen, im Status desintegrationis so ver-
schiedene anatomische Verinderungen zusammenzufassen. Und es wird sich
uns deshalb immer wieder die Frage aufdringen, ob nicht klinische Merkmale
die Diagnose der im Finzelfall vorliegenden speziellen Form des Status des-
integrationis ermaglichen.

Nach unseren bisherigen Untersuchungen und den Literaturangaben sind
wir gencigt, dort einen Etat lacunaire als privalierendes Moment des Status
desintegrationis anzunchmen, wo

1. das Krankheitsbild sehr akut in Erscheinung getreten ist (32. Fall}

2. sehr starke Pseudeobulbirerscheinungen und gleichzeitig leichte
lnsulte aufgetreten sind [30. Fall),

3. leichte Insulte sich geeeigt haben und nur ecinzelne Symptome
der Paralysis agitans mit mehr oder weniger prononzierten Pseudobulbir-
13* a5
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erscheinungen nachweisbar sind (Fille P. Maries und seiner Schiiler, besonders
Ferrands). .

Ein prngrgsgiv:r\-‘[‘remnr mit geringer Rigiditdt spricht fiir das
Privalieren eines Etat criblé im Seedatume (24. und 27. Fall)

Eine ausgesprochene Rigiditdt ging in allen von uns untersuchten
Fillen einer Erkrankung des Paliiduwm parallel. Bei langsamerer Zunahme
des Rigors handelte es sich immer um einen Etat criblé des Pallidum

(31 Fall) oder eine Kombination von Etat criblé und Etat para-

dysmyélinique. Unser Material gibt uns aber bisher keine Fingerzeige, das
Vaorherrsehen einer dieser beiden Verinderunaen im Pallidum intra vitam zu
diagnostizieren. Da der Etat paradysmyélinique gegeniiber dem Etat criblé
zweifellos die schwerere Erkrankung darstellt, ist es theoretisch wahrscheinlich,
dali bei sehr starkem Rigor in nicht zu vorgeschrittenem Alter der erstere
priivaliert.

Es wird — wie¢ wir schon oben 5. 820 betonten — die Aufpabe weiterer
Forschung sein, diese ersten Ansitze 2ur Zerlegung des Status desintegrationis
weiter auszubauen. Vielleicht wird dabei auch die Serologie eines Tages von
Nutzen werden. Zur Stiitze dieser Behauptung weisen wir darauf hin, dab
Sicard bei der Paralysis agitans niemals chemische oder cytologische Modi-
fikationen in der Cerebrospinalfliissigheit gefunden, oft dagegen bei ,Lacu-
nairen und ,Pseudobulbiiren” eine Hyperalbuminose festgestellt hat.

Wir méchten zum Schiuf} dieses Kapitels derjenigen Autoren gedenken,
in welchen wir Vorginger unserer Anschauungen erblicken,

Wenn auch immer wicder Arste gencigt waren, die Parkinsonsche Krank-
heit als eine funktionelle zu erkliren, o gibt es doch andererseits eine ausfiihr-
liche Literatur iiber ihre pathologizche Anatomie. Idiese Literatur umfalit eine
fltere, welche ausnahmslos den Sitz der Krankheit auflerhalb des strifiren
Systems gesucht hat. Wir lassen diese hier vollstindig unberiicksichtigt.  Auf
der anderen Seite hat aber eine ganze Reihe von Autoren einen Teil der hier
unter dem Begriff des Etat de désintégration zusammengefaliten pathologischen
Verinderungen bereits eingehend geschildert, ohne ihn mit der Paralysis
agitans in kausale Beziehung gebracht zu haben. Wir werden weiter
unten den Grund dafiir erdrtern.

Schon im Jahre 1834 hat Durand-Fardel eine ausgeseichnete Beschreibung
des Etat criblé gegeben. Dicser Status ist in der Folgezeit der Gegenstand einer ganzen
Reihe von Arbeiten gewesen, die wir hier aber fibergehen wollen.  Allen diesen Ver-
#ffentlichungen ist gemeinsam, dal sie nicht speziell den Etat criblé der Grisea des
siriiren Systems behandeln.

Nur Doewse hat — und zwar bereits im Jahre 18798 — in cinem Fall von
Paralysis agitans den Etat criblé in den Striate beobachtet: , The corpora striata
are honeycombed with miliary degencration., Der Verfasser hebt ausdrilcklich
hervor, daB diese Anomalie in den Thalami viel geringer war, aber er leugnet
einen Zusammenhang dieser Befunde mit der Paralysis agitans,

Dann hat aber Algheimer 1£gy darauf hingewitsen, dal besonders oft in den
Basalganglien und der inperen Kapsel von Gehirnen solcher Personen, welche an
carteriosklerotischer Verblodung™ verstorben waren, sich um die meisten GefiiBe
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makroskopisch sichthare, weite, mit Fliissigheit gefillte Riume befanden, | Die Gefiille
liefen sich leicht in langen Sticken aus diesen oft zystischen Erweiterungen heraus-
zichen.  Wir begegnen also hier bereits einer Beschreibung der Cribliren im Striaium
+ Pallidumn. 3

Im gleichen Jahre gab Campbell cine noch eingehendere Beschreibung dieser
Cribliren. Man heobachte in Gehimen seniler Geisteskranker hiufig kleine braune
Stellen, die die Reste resorbierter perivaskulirer Hamorrhagien seien, Es
handele sich hier um Durand-Fardels Etat criblé, Sie seien besonders hiufig
im Putamen, sodann am verbreitetsten im Pallidum, weniger zablreich im Coudatum
und noch weniger hiufig im Thalaimus. Man begegne ihnen dagegen fter im Dentatum
cerebelli und im oberen Teil des Pams, Bei mikroskopischer Priifung eines in dieser
Weise verinderten DBasalganclions konstatiere man nicht nur eine Erweiterung des
perivaskuliren Raumes, sondern eine unregelmaBig gestaltete zystizche Hihle rings
um das Blutgefal, der eine Zerstérung einer hetrachtlichen Menge nerviser Substanz
mgrunde Hge. Der Verfasser Filirt dabei alle diese perivaskuliren Erweiterungen
auf geringe Blutungen in die perivaskuoliren Lymphrinme mrick, obgleich er zugibt,
dal man nur in vereinzelten Fillen sich wirklich von dicser Entstehungsart der Lakunen
{iberzeugen kanne, Die in sehr vielen seiner Krankhestsfille beobachteten Stirurgen
der Deglutition und Artikolation fiihet er auf derartipe Verdnderungen in der Pulbir-
region zuriick, Campbell erwiihng endlich noch, dafi er manche der vaskuliren Ver-
anderungen, die Redlich bei der Paralysis agitans in der Medulla spinalis als Substrat
dieser Erkrankung beschrieben hat, anch bei seinen Kranken wieder aufgefunden hat:
sie kimnten also nicht als die Ursache der Paralysis agitans angesprochen werden,
Fs hat dememtsprechend Campbell 1854 bereits awischen den perivaskuliren Er-
weiterungen um die grofen und denjenigen um die ganz kleinen Blutgefile keinen
Unterschied gemacht, Aber er sieht einen gelegentlichen himorrhagischen Ursprung
{vielleicht handelte es sich @iberbaupt nur um eine sekundire Blutung) dieser peri-
vaskuliiren Erweiterungen als den allgemein gilltigen Entwicklungsmodus dersélben an,

In cinem 18gh erschienenen Referat {iber , Neuere Arbeiten dber die Dementin
senilis und die auf atheromatéser GefiBerkrankung basierenden Gehirnkiankheiten®
nahm Alzheimer dieses Thema von nenem auf. In dem Referat erklirte er fir wahr-
scheinlich, dafl auch die Paralysis agitans nur durch besonders lokalisierte, auf
Arteriosklerose zuilickzuffihrende Verinderungen veranlafit wird. Aber der Sitz des
betreffenden Krankheitsprozesses sed nach wie vor unhekannt.

1900 wies Pierre Maric auf dem Pariser newrologischen Kongrefl darauf hin,
daB man bei alten, an voribergehenden oder inkompletten Hemiplegien erkrankten
Leuten als pathologisch-anatomische Ursache die bisher abersehenen ,, Fayers lacundaives
de désimtbgraiion™ ansehen miisse.

1gor verdffentlichte dann Pierre Marie seine Anschanungen in extenso,  Seine
Foyers lacunaires seien kleine Hoblriume von unregelmafiger Umgrensung. Die Grole
schwanke zwischen ¢inem kleinen Hanfkorn und einer Bohne, Thre Zahl kinne Gber
sehn in den beiden Hemisphiren betragen, Sie seien vor allem im Putamen lokalisicrt
und eventuell auf dieses bezchrfinkt, Sie kiimen auch ofter im Pallidum vor, etwas
seltener im Thalamus und noch szltener im Candatum. Eingelne Male triife man sic
in der Capsula interna, im Centrum ovale und im Corpus callosurm. Demgegeniiber
sei die Briicke eine nene Pradilektionsstelle.  Sie seien selten im Kleinhimn, nicmals
im Pedunculus, in der Medulla oblongata und der Medulla spinalis. Sic scien mikrogho-
pische Erweichungen oder Haimorrhagien auf Grund einer Arteriosklerose. In emer
gewissen Zahl der Lakunen begegnet man in der Mitte durchlissigen BlstacEiben ver-
schiedenen Kalibers. Andererseits pibe es Fille, in denen die perivaskuliven Raume
der Blutgefife stark erweitert seien und um diese herum das nervise Gewchbe ging
Veriinderung crighren habe, so daB man sich fragen misse, ob nicht gewisse Lakunen
aul cine destruktive Vaginalitis zurickszufiibren seien.  Mit dicsem Etat lacunaire
werbiinde sich eine mehr oder weniger-starke Atrophie der Himwindungen, cine ehén-

197

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 195 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=195

solche Erweiterung der Seitenventrikel mit Abflachung der Caudata und oft eine
Volumenreduktion des Corpus callosum. Das hiufigste Symptom dieser Erkrankung
seiem plitzlich auitretende, aber inkomplette und mehr oder weniger ganz wieder ver-
schwindende Hemiplegien. Die hemiplegischen Stérungen der unteren Extremititen
bliehen kenstanter und es resultiere schr oft aus solchem Tktus eine Brachybosie. Hiufig
sei Dysarthrie und Dysphagie mn kenstatieren,

Von diesem Etat lacomaire will Pierre Marie den Etat eriblé Durand-Fardels
unierschieden wissen. der eine geringfugige Erweiterunz des perivaskuliren Lymph-
raumes um zahlreiche benachbarte Blutgefife darstellt und den Pierre Marie persin-
lich auf eine Retraktion des diffus-atrophischen Parenchyms mriickfihrt.  Prédilek-
tionsstellen sind die Insula und der Temporalpol,

Auberdem irennt Pierre Marvie von den Lakunen die isolierte, perivaskulire
Erweiterung, welche um einzelne lenticulosstrilire Blutgefile bei ihrem Eintritt in den
Linsenkern in Erscheinung triite.  Dese Verinderung ist nur quantitativ und durch
ihre Lokalisation von dem Etat criblé verschieden und weniger haufig, ohne indessen
sehr selten au sein.

igoz behandelt Pierre Maries Schiiler, J. Ferrand, dieses Thema ausfithrlicher,
Im Gegensatz zu Pierre Marie behauptet er, dafijede Lakune in der Mitte ein durch-
lissiges Blutgefill bebalte, Die Begrenaung der Lakunen sei eine durchaus unregel-
malige. Der Autor weist dabei ihre Entstehung aus einer Rlutung oder einer Erweichung
mriick. Thre Entwicklung aus erweiterten perivaskuliren Lymplriumen hilt er da-
gegen fiir méglich, fiihre_sic aber nicht — wie Pierre Martie — auf eine Vaginalitis
zutick, somdern auf eine artericsklerotische Etnihrungsstirung, welche
peripher von dem betretfenden Blutgefil allméblich abnihme. Dieser Erklirungs-
versuch scheitert an der Tatsache, daB sich Cribliren auch aus Venen bilden. In
den g7 Beobachtungen, welche der Autor seiner Arbeit hinzufiigr, spiclen neben
voriibergehenden und inkompletten Hemiplegien die Brachvbasie und Psendobulbir-
erscheinungen (Dysarthrie, Dysphagie, Zwangsweinen und seltener Zwangslachen)
die Hauptrolle, Ferner ist in den Ferrandschen Krankheitsfillen von den Extremi-
titen das Bein stiirker beteiligt als der Arm. Endlich betont Fervand, daB viel-
fach mit der Hrachybasie nicht dic geringste Kontraktur der Beinmuskulatur
verbunden gewesen wiire.

1gog behandelte ein anderer Schiler Pierre Maries, Catola, von neuem dicses
Thema, Er weist nicht nur darauf hin, daB Dupré und Devausx im wesentlichen
Fierre Maries Anschauungen bestiitigt haben, sondern dal schon Campbell, Als-
heimer und Jacobsohn bereits zwischen 184 und 1898 derartize Lakunen be-
schrichen und Probst 1gor und Weber gor nnd 1gez dhnliche Feststellungen ge-
macht haben.  Indem or sonst im wesentlichen die Lebren Pierre Maries ausfihrlich
wiedergibt. legt er bei der Entstebung der Lakunen das Feuptgewicht auf eine Peri-
arteritis. :

1gob verdffentlichte Lért seine Monographie | Le cerveau sénile®.  Léri wies
die einseitige Weiterverarheitung der Marieschen Lehre von der Genese der Lakunen
dureh Ferrand und Catola suriick. Er hob suniichst hervor, daf — wie auch Marie
gelehrt hatte — nicht alle Lakunen ein zentrales BlutgefiB enthielten. Er brschrich
einen Fall, wo die Lukunc aus einer kleinen Blutung entstanden war und zwei andere
Falle, in denen eine Obliteration von BlutgefaGen als wesentliches dtiologisches Moment
in Betracht gesogen werden mulite.  Er erweiterte deshalh die von Pierre Maric
urspringlich vertretene Anschauung dahin, dafi neben ciner méglichen Vaginalitis
destructiva und mikroskopischen Erweichungen oder Hamorrhagien eme arteriosklero-
tische Ernihrungsstirung die Ursache der Lakunen wire

Aus allen diesen Verdffentlichungen geht hervor, dafl P. Marie persomlich
am weilgehendsten die verschicdenen pathologischen Verdnderungen erkannt
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hat, welche wir unter dem Status desintegrationis zusammenfassen. Er hat
nur den Etat paradysmyélinique des Fallidum nicht mit aufgezahlt.

Wenn nun aber alle diese Autoren die Beziehungen der von ihnen erkannten
pathologischen Prozesse zur Paralysis agitans verkannt haben, so liegt es wohl
daran, daf sie einerseits typische Fille von Parkinsonscher Krankheit nicht
untersucht, andererseits aber auf andere klinische Symptome (arteriosklerotische
Demenz oder Hemiplegie der Greise) ihre Aufmerksamkeit cingestellt hatten.
Man braucht jedoch nur die oben erwihnten Krankheitsbeobachtungen Ferrands
durchzusehen, um zu erkennen, dafl gar nicht die Hemiplegic — und das war
ja eigentlich gerade die Tatsache, welche P, Marie frappierte — im Mittelpunkt
dieser Erkrankungen steht, sondern Symptome, die wir heute als stridire be-
szeichnen und die ein mehr oder weniger ausgesprochenes Paralysis agitans-
Zustandsbild zeitigten, Wenn J.Déjerine in seiner Bekimpiung der in den vor-
stehenden Ausfiihrungen entwickelten Lehre von den Erkrankungen des strifiren
Systems behauptet, dafi Lakunen usw. in dem Linsenkern bei Greisen | banal”
seien, aber symptomlos verliefen, so erkennen wir die Hiufigkeit derartiger
pathologischer Verfinderungen im Senium vollstindig an, Wir bestreiten aber
ihre Symptomenlosigkeit und sehen in der senilen ,, Taperhaftigkeit", Kurz-
schrittigkeit, Steifheit, Stumpfheit des Gesichtsausdruckes, dem — wie schan
von Trousseau, Gharcot und Demange betont wurde — iibrigens relativ
seltenen senilen Zittern usw. den Klinischen Ausdruck der betreifenden pathe-
logisch-anatomischen Prozesse.

Wir kommen jetzt zu denjemigen Autoren, welche die Paralysis agitans

zu anatomischen Verinderungen des strifren Systems in Beziehung gebracht
_ haben.

Nach Lewy (1912) hat Manschot 1gog in einer uns nicht zugiinglichen Doktor-
dissertation in einem Fall von Paralysis agitans Fasern und Zellenuntergang im Thalamus
— spegiell im lateralen Kern desselben — sowie Atrophie im Putamen und in der sub-
thalamischen Region festgestellt.

Nach Jelgersma (1gog) hat ferner Winkler in einer uns nicht einmal dem Titel
nach bekannt gewordenen Arbeit (eine briefliche Anfrage an Herrn Winkler unserer-
seite ist unbeantwortet geblichen) den pathologisch-anntomischen Befund von drei
Fallen von Paralysis agitans beschricben, Er konstatierte in diesen Fiillen ,einen Aus-
fall von Fasern in der Regio subthalamica, in dem Nucleus lateralis thalami, in den
Innengliedern des Nucleus lentiformis, in der Hauhe und im Fons Varoli™.

1gof fullerte sich Jelgersma dber die pathologische Anatomie der Paralysis
agitans aul Grund von Serienschnitten durch zwei Gehime. An dem einen der beiden
Fille, der — abgeschen von einer dentlichen Dementia — klinigch , keine Besonderheiten™
zeigte, fand er ,.eine selr starke Atrophie der Straklung des Nuclews lentijormis und
deren Fortsetzung nach dem Zwischenhim®, Der Nudeus rubgr erwics sich als intaki.
Dagegen existierte eine starke Atrophie distal von der Gegend des roten Kerns in der
Hashengegend ,,direkt ventral von den Corpora quadrigemina und weiterhin zwischen
den Pedunculi cevebelli superiores. Auch sind diese in ihrem Volumen reduziert®.
Dier Verfasser schlieft aus diesen Befunden, ,dal die Atrophie® — die Verfasscr nach
miindlicher Angabe als eing , Systemerkrankung' auffabte (vel. oben 8. 9631 — ,;bei
der Paralysis hauptsiehlich Bahnen betrifft, die von den Stammganglien aus nach dem
Cerehellum hin verlaufen'. Der Verfasser fiigt dann noch hinzu: |, Eins mull man aber
beachten, Ich glaube nicht, dal in allen Fallen von Paralysis agitans die pathologischen
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Veriinderungen immer genau dicselben sind.  So war 2. B, in dem hier demonstrierten
Fall der Nuclens Luysi fast gane geschwunden, ebenso wie dic Bindel H! und H? von
Forel, In meinem anderen Fall aber ist der Nuclews Luysi so ziemlich intakt,"

Der Verfasser hat die grofle Lichenswiirdigkeit gehabt, uns acht Priiparate des
suerst erwihnten Falles zu iberlassen.  Das Steistum LBt hier keine Volumen-
verminderung erkennen. Auch sind die Hihen- und Breitenverhiiltnizsse des Putnen
normal. e ist nur ganz geringfigig, G+ auch nur so millig verkleinert, daB man hier
durchaus eine ausschlieflich erworbene Schrumpfung annehmen kann und an
keine angeborene Kleinheit dieser Hirnteile su denken brancht, Wir haben darauf
schon oben 5. 793 hingewiesen. Im Strighen und im Pallidum zeigen sich nun weiter
zahlreiche Cribliren. Die Hauptvernderung bilder aber der von Jelgersma
aufgefundene Schwund eines Teiles der stridiren Faserung, Dhie Faserbiindel des Steiatum
entbehren der dicken (zentripetalen) Markfasern vollstindig, wilhrend ihre diinnen
(strsopallidaren) wenigstens in weitem MaBe erhalten sind. Der aralste Teil von Ge Lilit
nur Reste dicker Fasern erkennen und zeigt daneben auch einen fleckweisen Schwund
der strio-pallidiren Fasern. [m {brigen Ge und in &s hat die Zahl der dicken Mark-
fasern stark abgenommen bei weitgehendem Erhaltensein der diinnen strio-pallidaren
Fasern.  Auch die Grenslomellen des Pallidum sind in ihrem Gehalt an dicken Fasern
sehr verarmt. Man kann sich — das sei noch nebenbei hervorgehoben — bei diesem
Schwund der dicken Pallidumfasern sehr gut davon dberzeugen, dafi die — wie gesagt —
wenigstens sumeist erhalten geblichénen diinnen Fasern der Biindel des Striatum
fast ansnahmslos in Ge - G¢ endigen.  Féchstens selilieft sich ein sehr geringer Bruch-
teil den zum Himnful strebenden Fasern un.  Nach innen von der Capsula interna ist
nicht nur € L schr stark verkleinert und an Fasern verarme, sondern sind anch 22 und
HY sowie das oroventrale Gebiet des Thalamus stark reduziert. Fermer fehlt lateral von
L unsere Fasermasse 1. AuBerdem scheint die Substantia sigre in ihrem Volumen
verringert @ sein, Wir haben hier also — wie schon 5. 763 hervorgehoben wurde —
den stirtksten von uns heobachteten Etat paradysmyélinique, d.h. cine sehr an
den Etat dysmyélinique erinnernde Weiterentericklung des von uns speziell im- 26. Fall
beobachteten Untergangs der zum Pallidum in enger Besiehung stehenden Faserungen,
in Verbindung mit einem Etat criblé vor uns,

Aus dicsen Feststellungen geht hervor, dafl die genannten hollandischen .
Autoren — und unter thnen insbesondere Jelgersma — zum ersten Male den
speziellen Schwund der Pallidum{fasern beobachtet und damit um dieses Mo-
ment unseren Status desintegrationis bereichert haben und daf sie ferner in den von.
ithnen beobachteten Degenerationen die U rsache der Paralysis agitans erblickten,
Andererseits mbchien wir aber gegeniiber Jelgersma betonen (auf cine ent-
sprechende Kritik der uns nicht persénlich bekannt gewordenen Ausfithrungen
Manschots und Winklers miissen wir verzichten), daBl Jelgersma nicht nur
den Etat criblé in seinem Falle dibersehen hat, sondern auch irrtiimlicherweise
den Schwund der Pallidumfaserung uls das regelmifiige anatomische Sub-
strat der Paralysis agitans ansprach, .

1giz hat F. H. Lewy eine | Pathologische Anatomie der Paralysis agitans ver-
offentlicht.  Aus dieser, die im wesentlichen unsere damalige Unkenntnis zeigt,
blof hervorgehoben, daB der Autor einen typischen Etat criblé des Puiamen un
ganz besonders des Pallidum abbildet. ohme ihm digjenige Bedeutung zuzuschiel
welche wir thm beimessen,

1913 hat dann F. H. Lewy iiber seine eigenen pathologisch-anatomischen Un
suchungen an Fillen von Paralysis agitans eingehender, aber leider nicht in sehr priiz
Form berichtet. Er will klinisch cinen hesondercn Typus ableiten, der | ungéwil
starke Kontrakiur' mit Schmerznfallen, Incontinentia urinae et alvi bei i
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Intelligenz, aher verindertem Affektleben zeigt.  Dlie Sektion ergibt Schrumpfung des
Caput caudati und vor allem eine solche des Lentiforme mit sckundiiren | Degenera-
tionen in der Meynertschen Kommissur und geringeren Grades im Forelschen
Haubenbiindel sowie in der Faserung mum Luysischen Korper und diesem selbst'.
Die gewshnliche Paralysis agitans zeige den gleichen Befund, nur , in sehr viel geringerem
Mafie, so daf das Markscheidenpriiparat hiufip diberhaupt nichts Pathologisches
erkennen 1iBt®, Das Zellbild zeigt aber in Nc und weit mehr in Puf jstarke Glia-
vermehrung® und daneben GefaBwandverinderungen, im Pallidum Abbauprodikte
und im Nucdews substantiae inneminaiae alle Zeichen einer senilen Verdinderung”,
Der Verfasser sieht in der Prtamenerkrankung die Ursache der Rigiditat, in der
Pallidumverinderung das Substrat fir den Tremor.

Uber den von Lewy aufgestellten besonderen Typus haben wir bisher keine
Erfahrungen. In allen unseren Fillen zeigt jedes Markfaserbild den Status
desintegrationis in der einen oder anderen Kombination. Am Nucleus substantioe
innaminalae haben wir nie Verinderungen wahrgenommen. Im . Gegensatz
zum Auter bringen wir endlich den Tremor zum Striatum und den Rigor zum
Pallidum in Beziehung. .

1g16 veriffentlichten Auer und Mc Cough swei Fiille von Paralysis agitans, Sic
fanden keine grobe Atrophie der Basalganglien, dagegen 1 kleine Stellen von Rare-
fikation der Faserung, die wie ,Motteniral" aussahen und meist keine Beziehung zu
Blutgefalen hatten, und zwar am haufigsten im Linsenkern, aber auch iiherall sonst im
Cerebrum mit Ausnahme des Cortex und des Nucleus ruber, z. anscheinend Cribliren
hauptsichlich, wenn auch nicht ausschlieflich im Linsenkern und 3. Abnahme der
Fasern in der Lamella pallidi externa und im Pallidum,

Die von diesen Autoren mit Mottenfraf’ verglichenen Rarefizierungen
der Faserung mochten wir mit unseren Pricribliren, wie sic 2. B. in Taf. 69,
Fig. 2 abgebildet sind, identifiziercn, ohne leugnen zu wollen, dafll es sichlin
den betreffenden Fallen um eine uns unbekannt gebliebene Form von Desinte-
gration handeln kénnte. Wir méchten aber darnuf aufmerksam machen, daB
man solche Pricribliren genau studieren mufl, um die von uns behauptete Be-
zichung zu den Blutgefilien #u erkennen. ;

1916 beschrich ferner Hunt einen Fall juveniler Paralysis agitans mit Zittern
und allmihlicher vollstindiger Versteifung. Er fand einen weitgehenden Untergang
der groBen Ganglienzellen des Seriafum, sowic emnen solchen der Mervenzellen
des Pallidum und des Nuclens substantiae innominatae. Daneben fand sich eine Ver-
diinnung der Awsa ldeticabards o pedungudarts ohne Reduktion der Lemeliae padidi,
Der Verfasser kniipft an diese Feststellung pathologische Erklarungsyersuche der Er-
krankungen des striaren Systems an, welche unserer Ansicht nach von schon 5. 654
Litisierten falschen anatomischen Voraussetzungen ausgehen. Auferdem diirite nach
dem vom Verfasser angegebenen Zellverinderungen ein schwererer Faserschwund vor-
gelegen haben, als ihn der Autor erkannt hat,

Weitere Vorarbeiten firr die von uns entwickelten Anschauungen iiber die
pathologische Anatomie der Paralysis agitans sind uns unbekannt geblieben,
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VIII. Fille von groben Herderkrankungen im stridren System.

Wir wverftigen in unserer Sammlung bisher nur iiber einen ecinzigen Fall.

94, Liepmanns Fall Elisabeth L. (D 24

A, Krankengeschichle.

Geboren am 6. Januar 184e.

Ledige Lehrerin,

Aufnahme in der Irrenanstalt Dalldorf am zo. September 1882 wegen halluzina-
torischer Verwirrtheit.

g0, 10, 1882:

Die Patientin ist von mittlerer Grofe, mittelkriftiz und ziemlich gutem Er-
nithrongszustande

Drer Gang ist langsam und vorsichtig

Patellarschnenreflexe sind verlangsamt.

Die Worte sind verschwommen, wenig artikuliert. Die Patientin spricht, als ab
sie einen Klofi im Munde hat.

Sonst keine wesentlichen Befunde.

Dabei halluziniert sie, verkennt die Personen und ist zejtweise tobsiichtig.

Gibt teilweise unzusammenhingende Antworten.

14 12. 1gos.  Patientin jst allmihlich unter zunehmender Verblidung rohiger
geworden, Zeigt aber zwischendurch noch Erregungszustande mit groferer Verwirrtheit.

Fiat am heutigen Tage cinen Schwindelanfall,

s = tgoj. Ruhig, verfertigt kleine Stickereien. Redet oft ganz verwirrt vor
sich’hin, Dabei choreatische Unruhe im rechten Arm.

15 4. 190, Bewegungen des rechten Armes in den letzten Tagensehr
stark. Patientin fabt sich fortwihrend an Nacken, Kopf, Bein usw. Stellt sich oft
mit dem Arm an die Wand, um die’ Bewegungen zu unterdriicken.

31. 5 of. Kurzer Schwindelunfall, fillt vom Stuhl, Danach keine Verinderung
gegen  somst.

20. 6. o7, Fieber, Wird nachmittags schwach. Fabt sich éiter an den Kopl.
Lihmungserscheinungen nicht festzustellen.

jo. 6. 07. Hat wemg blutig-schleimigen Stublgang gehabt. Der rechte Arm
macht nicht mehr die choreatischen Bewegungen, ist schlaffer als der
linke. Der rechte Mundwinkel hingt nach unten

t. 7. o7. Choreatische Bewegungen wieder cingetreten, Normaler Stuhl.

3o. 7. 07. Choreatische Bewegungen davern fort Sie bestehen auch
ciwas schwhcher im rechten Bein. Liéhmungserscheinungen sind nicht
festzustellen.

Villig verblidet, Faft bisweilen eine Frage mach dem Essen richtig auf, sonst
antwortet sie unverstindlich oder wirres Zeug. .

15. 9. oy. Choreatische Bewegungen im » Arm und Bein davern fort.

2. 11 o4. Choreatische Bewegungen im r. Arm nur noch in sehr ge-
ringem Grade. Psychischer Zustand unverAndert,  Verbringt im allgemeinen ihre
Tage in Stumpfsinn. Nur ab und zu treten plitzlich explosivartig Zustinde von Rede-
drang ehne besondere motorische Unrube bei ihr auf, in denen sie Schimpiworte gegen
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dag Personal und die Mitpatienten schieudert. lhr Lieblingswort scheint dabei , frecher
Pudel® zu sein. In der Nacht manchmal leichte motorische Unruhe.

4. 11. o7, Die Bewegungen des s, Armes sind jetzt wesentlich schwiicher
als vor einigen Monaten. Es besteht noch eine motorische Unruhe in der . Hand,
Zupit an der Jacke. Patientin hilt meist die » Hand mit der linken fest. Bisweilen
greifen die Bewegungen auf den linken Zeigefinger Gber.

Auch in den Zehen des rechten Beines Zuckungen, besonders wird die
arofie Zehe stark nach oben bewegt. Zunge gerade, rubig heravsgestreckt.

5 11. oj. In der Nacht sehr unruhig. Redet imkohiirent. Sie wolle Klavier-
spielen usw. Sei in der Linkstrafie. Kniesehnenphinomen lebhaft. FuBsohlen-
reflex dorsal. Mendel dorsal.

15. 1. o8, Choreatische Bewegungen sehr schwach,  Sonst unverindert.

30 5. o8, Choreatische Bewegungen wieder stirker.

9. 10, off.  Kniipft oft an Sinneseindriicke an, redet dann ganz inkohirent weiter,
Schimpft 2 B. auf eine Patientin., welche beim Essen ist: Nicht so schnell fressen,
Teufel von Nichtsein, Bengel von Mutter. (Erregter.) Nicht so schnell fressen, Die
Hand kann sie sehen, die ist abgerissen, abgekniffen, Handschuh kann sie machen.
Wohin?  Pfui Teufel, Ministerialgehinde.

25 1. o9 Dic Bewegungen des r. Armes haben jetzt nicht den aussetzen-
den Charakter, sondern bestehen aus gleichmiBigen, rhythmischen, ziemlich
kurzen Zuckungen, die sich wechselnd auf die Muskeln des Schultergelenks, dann
besonders des Fllenbogengelenkes, dann der Hand- und Fingergelenke erstrecken,
Bei intendierten Bewegungen sistieren die Zuckungen.  Die Hand zopit oft an den
Kleidern, sie wird hisweilen durch die I Hand festgehalten. Im Bein sind jetzt keine
Fuckungen. A

Sehnenphanomene der oberen Extremititen sehr lebhaft, r. etwas stirker
als . Beim Klopfen auf den dorsalen Unterarm macht die I Hand im ganzen eine
Plantar-Zuckung. R. werden auch die Finger plantar gebeugt. (Also wie der patho-
logische Mendelsche FuBriickenreflex.)

Kniesehnenphinomen und Achillessehnenphiinamen beiderseits sehr lebhaft, rechts
stirker als links.

Babinski >

Mendel beiderseits dorsal, links stirker als rechts.

Passiven Bewegungen, hesonders Bengung, wird cin starker Widerstand
entregpengesetat,

Anf Nadelstiche wird nicht reagiert.

Gang: Beide Sohlen werden am Boden geschleift. £ Ful wird hisweilen nach-
reschleift.

10. 5. oy. Ephemere Temperatursteigerung, Obstipat. Klysma. Abfubrmittel.

1. 5. og Fieberlos. x

12, 5 og. Fiehert wieder. Keine Ursache nachweisbar. Kampferbenzogpulver.

13 5. og. Dasselbe.

14- 5 og. Entfichert,

3 6 og. Abends nach Angabe der Pilegerin: Patientin kann micht gehen,
schleppt I Bein nach, '

L. Arm in Beuge.

L. Mundwinke]l hingt.

4. 6. og. Die I Extremitiiten zeigen geringere Kraft als die r

R. noch choreatische Zuckungen,

Hemianopsie [

Augen nach r. gerichtet,

Antwortet auf Anruf, fixiert aber den [ stehenden Arzt niche,

KEnieschnenphiinomen [, stirker als

Babinski beiderseits vorhanden.

®
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Mendel beiderseits dorsal. o
Zunge perade herausgestreckt. £

2 6. og. Sehr schwach. Kann nicht schiucken. BewuBtles.

14. 5. 0g. Exitus.

Zusammenfassung der Krankengeschichte,

Bei einer Patientin, welche im 42. Lebensjahre an halluzinatorischer Ver
witrtheit mit zunchmender Verbladung erkrankt und schon bei ihrer Aufnahme
eine verschwommene und wenig artilkulierte Sprache zeigt, entsteht im 67, Lebens-
jahr eine choreatische Unruhe im r. Arm. Diese nimmt dann an Heftigheit
zu. Nach einer neuen Attacke, die zu ciner leichten Parese des rechten
Mundwinkels und des rechten Armes fithrt, schwinden die choreatischen
Zuckungen fiir 24 Stunden. Dann treten sie wieder auf und gehen auch aul
das rechte Bein Gber, ohne dall Lahmungserscheinungen vorhanden sind.  Die
choreatischen Zuckungen bestehen hernach in wechselnder Intensitiit bis zu dem «
im 60. Lebensjahre erfolgten Tode, Vortibergehend nahm auch der linke Zeige-
finger an cden Bewegungen teill Die Sehnenphiinomene waren sehr lebhaft,

‘v, stéirker als | Babinski meistens sicher nachgewiesen. Hypertonie in den Beinen
im letzten Lebensjahr festgestellt. Ein Monat vor dem Tode eine leichte links-
seitige Hemiplegie.

B. dAnatomische Uniersuchung.
a) Makroskopischer Befund..

Starke Arteriosklerose der IMirngeRifle.  Auf cinem Horizontalschnitt durch das
Gehirn erkennt man einen alten Herd, der links den Kopf des Cawdatiess und das vordere
Ende des Putanen erstire hat, Gegen die duBere Kapsel ist der Herd mit scharfem
Rande abgegrenzt.

b) Mikroskopischer Befund.

Taf. 27, Fig. 3 gibt einen Horizontalschnitt durch den dorsalen Teil des Striatum
der heiden Seiten wieder. Wir sehen, wic das Caput candati in der I, Hemisphire voll-
stindig zerstart ist. AuBerdem erkennen wir frischere Herde im Centrum ovale beider
Hemisphiren.

Tat. 27, Fig. 4 svigt cinen ventraleren Schnitt dessclben Gehirns,  Auch hier ist
das Caput cawdati, der anstoBende Teil des vorderen Schemkels der dnneren Kapsel und
dic orale Hilite des Pusowen durch den Herd vollstiindig zerstirt. Der hintere
Schenkel der beiden inneren Kapseln st in dieser Schnittebene intalt.

Das Gehirn zeigt noch eine Reihe von Herden jingeren Datums.

. Epikrise,

Wir bringen die ehoreatischen Zuckungen zu dem im linken Striatm
festgestellten Herde in Bezichung. Fs ist interessant, dafl vorilbergehend die
choreatischen Zuckungen auch aul den linken Zeigcfingt:r iibergegriffen haben,
obwohl wir einen besonderen Herd fiir dicse Bewegungen m der rechten Hemi
sphire nicht feststellen konnten. Von Bedewtung ist ferner die schon in unserem
o Erster Versuch usw.” hervorgehobene Tatsache, daBl nach einer neuen
Attacke parallel einer leichten voriibergehenden Parcse des rechten
Arms die choreatischen Zuckungen fir 24 Stunden geschwunden
waren, um dann wieder aufzutreten.
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SchiuBbetrachtungen.

Im vorstehenden haben wir digjenigen 33 Gehirne unserer Sammlung be-
schrieben, welche bei pathologischen Verinderungen des striaren  Newronen-
systems im emgeren Sinme durch keine anderen Hirnerkrankungen verdeckte
striire oder pallidire Symptome dargeboten hatten.

Fs bleibt uns jetzt nur noch ibrig, zu untersuchen, wie weit wir auf Grund
dieses Materials jene in der Einleitung kurz skizzierten Fragen beantworten
kéinnen, welche C. Vogt und spiter uns beide 2u der vorliegenden Arbeit ver-
anlafit haben,

Wir sind im Vorstehenden bemiiht gewesen, diejenigen Neuronengruppen.
deren Erkrankung verwandte Symptome hervorruft, zum siridren Svstem
im engeren Sinne 0 Vercinigen,

Die Symptomatologie unserer cinzelnen Fille ist nun aber doch eine sehr
verschiedene. Man vergleiche nur einen Athetotiker mit cinem vallstindig
Versteiiten] Man niafl sicheber &, vergegenwirtigen, dafi unser engeres stridres
Systems Grisea von verschieden hoher Funktion umfat. Je nach der Zer-
stbrung eines physiologisch hoheren oder tieferen Griseum miissen feinere oder
gribere Ausfille aultreten, Dier Ausfall der femeren Striatumfunktion fiihrt
zu fortgesetzten unwillkiirlichen Bewegungen, derjenige der groberen Pallicum-
funktion zeitigt dic von grofiter Bewegungsarmut begleitete Versteifung.  So
entstehen auferlich sehr ungleiche Krankheitshilder. I enger Zusammenhang
wird aber 2. dadurch dokumentiert, dafl im Verlauf der einzelnen Etkranloung
der Ausfall der Pallidumfunktion zu demjenigen der Striatumfunktion hinzu-
treten und so allméhlich das Krankheitshild ganz beherrschen kann. 3. Echellt
aber die intime Verwandtschaft der durch Schidigungen des engeren strifiren
Systems entstehenden Krankheitshilder speziell aus der wichtigen Tatsache,
daf eine cinseitige Erkrankung dieses’ Neuronensystems an irgendeiner
Stelle immer nur einen Ausfall der Striatumfunktion der betreffenden Seite
zur Folge hat, Wir verweisen wegen Einzelheiten dieser Tatsache auf Ausfihrungen
in unscrem Beitrag ,,Zur Kenntnis usw." 5. 33 ff. und wegen unserer Erklirung
derselben auf 5. ¢4 f. des gleichen Aufsatzes; 4. konnen wir aber noch die Fest-
stellung hinzufiigen, dall wir andererseits in unserer Sammiung und unter den
geniigend  einwandsfreien Beobachtungen anderer Autoren nicht einen Fall
mit einer dhnlichen Symptomatologic und einem Intakteein des stridren Systems
im engeren Sinne gefunden haben. Sostellt das stridre System im engeren
Sinne ein Neuronensystem dar, dessen Erkrankung an jeder helie-
bigen Stelle bei geniige nder Wiirdigung der unter 1 aufgezihlten Mo -
mente miteinander verwandte Erankheitsbilder hervorruft, wihrend

randerweitig lokalisierte pathologische FProzesse diese Syndrome
nicht bedingen, Das stridre System im cngeren Sinne gewihrt uns also ein
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Beispiel dafiir, wie in der Zukunft das Nervensystem sum ¥weck des Ver-
stindnisses der klinischen Erscheinungen wie der physiologischen
Leistungen in Neuronensysteme zu gliedern ist.

Schon wvor der Frage, ob ein striires Neuronensystem mit ihm eigenen
Krankhcitcn'a.bgrcm.bar sei, beschiftigte uns eine andere, ndmlich die, ob cine
isolierte Erkrankung des ganz cigenartig gebauten Sivialwm durch eine pro.
portionale Besonderheit ihrer Symptomatologic charakterisiert zei. An diese
Frage schlofi sich weiterhin diejenige an, ob dasselbe auch von dem wicderum
architektonisch ganz isoliert dastchenden Pallidum gelte.

Schon die die wverschiedenen Krankheitspruppen zusammenfassende
Analyse unserer Fille, wie wir sie in unserem Aufsatz |, Zur Kenntnis usw.”
gaben, fuhrte zu einer Bejahung dicser Frage, Zur gleichen Anwort gelangen
wir aber auch auf Grund der vorstehenden besonderen Analyse der Krank
heitssymptome jeder der obigen acht pathologisch-anatomisthen Gruppen,

Beginnen wir mit dem Striatumsyndrom! Man mul natiirlich Reps
und Ausiallssymptome unterscheiden.  Wir mochten uns auf die Ausfalls-
symptome beschriinken, als welche wir die Krankheitserscheinungen des Status
marmoratus, fibrosus, desintegrationis und grofer alter Herde [ritheren Aus-
fhrungen zufolge ansehen zu dirfen glauben,  Wir sehen dementsprechend
das Striatumausfallssyndrom als durch folgende S’ymptume charakterisiert an:

1. Stridire Akinesen, welche wenigstens eine Komponente in der Armut des
Minenzpiels sowie der Mitbewegungen, Positionsinderungen, Orientierungs-
bewegungen, Schutz- und  Abwehrreflexe darstellen und sich  ferner wvael-
leicht in einer gewissen Asthenic der im Einzelfall befallenen Muskeln duflern,

2. Inkoordinationen?, die besonders in der Bulbirmuskulatur und im
Gehen und Stehen zutage treten, o

3. substriiire (pallidire) Hyperkinesen und zwar:

a) unwillkiirliche Bewegungen [chorcatische Zuckungen, eine eventuell
nur als Pseudobabinski auftretende Athetose, Spasmus mobilis, Tremor; grifiten-
teils gesteigerte Ausdrucksbewegungen darstellende Mitbewegungen; Zwangs-
lachen und Zwangsweinea), welche .

&) wohl immer willkiirlich fiir den Augenblick unterdriickt werde
kémnen und '

#) durch periphere Reize und vor allem seelische Vorginge gemitlicher
Natur hervorgerufen oder gesteigert werden, <

b} hypertonische Zustinde,

«) deren Dauer und Intensitit noch nicht geniigend geklare ist, weil
wir @iber ganz reine Striatumerkrankungen nicht verfiigen,

) die durch periphere und vor allem psychische, bei femnerer Analyse
wohl immer auf Emotionen surtickzufiithrende Reize verstirkt, durch Dehnungs-
reize nicht gesteigert, durch nicht reizend wirkende passive oder aktive Be-
wegungen aber sogar gemildert werden,,

1) Wie weit diese Inkoordinationen awf strifrer Akinesic und wie weit anf substrisrer THyper-

kinesic beruhen, bedarf noch der Klirung, Vergleiche daraber oben 8. 820!
206

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 204 sur 374

T I D—



http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=204

B 25, 10, zpR LEHRE DER ERKRANKUNGEN DES STRIAREN SYSTEMS. 833

y) entweder in spezifischer Torm besondere Muskelgruppen  bevor-
zugen oder Aponisten und Antagonisten gleichmafig befallen und

d) eine gewisse Abnahme der Muskelkraft oder Bewegungsverlang
samungen veranlassen,

4. vielleicht gelegentlich  eine patho-physiologisch noch  ganz unklare
Hypotonie und

5. das Fehlen anderer Storungen.

Fin solches Krankheitsbild wird durch die Erkrankung keines anderen
Griseum des Cerebrum hervorgerufen, sofern nicht die strio-petale oder die strio-
fugale Faserung getroffen ist. Die Erkrankung des Striatum veranlaBt also
Ausfallserscheinungen, deren Besonderheiten durchaus in proportionalem
Verhiltnis zu seiner gang cigenen Architektonik stehen. Unser Befund  be-
stiitigt also durchaus unsere Auffassung von einem Parallelismus zwischen
architektonischer und physiologischer Differenz.

Einen um denjenigen der Striatumleistung vermehrten Ausfall der Pallidun-
funktion oder wenigstens cine sehr starke Redugierung der letzteren haben wir
im Endstadium der Totalnekrose und des Status dysmyelinisatus vor uns. Fine
Anniiherung an diesen Zustand bilden schwere Desintegrationen des Pallidum.
Alle diese Fille zeitigen bei beiderseitiger Erkrankung ¢ine daveradeschwere
Versteifung, DBeziiglich des Status desintegrationis michten wir zuniichst
unsere Falle 24 und 25 einander gegentiberstellen.  Weiter verweisen wir speziell
noch auf Hunts Fall | juveniler Paralysis agitans', Auf der anderen Seite fand
Pollok bei cinem an progressiver Degeneration des Lentiforme leidenden Kran-
ken, der schon zu einer Zeit starh, wo noch keine Kentrakturen bestanden, nur
ecine geringe Miterkrankung des Pallidum. Dagegen haben wir in der Literatur
keinen geniigenden Nachweis dafir gefunden, daff cine auch nur relativ réine
Striatumerkrankung derartig scivwere Versteifungen zur Folge hat. Beziglich
des Economoschen Falles haben wir bereits in unserem Beitrag , Zur Kennt-
nis usw.' betont, dafl die vom Verfasser beschrichenen sekunddren Degenera-
tionen auf eine schwerere Erkrankung des Pallidum hinweisen, als sie der Autor
gugibt, Die Fille Lowy und Deu tsch konnen zur Klirung der Frage, welchen
Grad von Muskelstarre reine Srriatumerkrankungen auslisen, nicht herangezogen
werden, da Léwys Fall gar nicht mikroskopiseh gepriift und der De utschsche
Fall nur mangelhaft untersueht und beschrieben ist.

So steht unsere Schlubfolge, daf eine beiderseitige schwere Erkrankung des
Pallidum zu ciner durch Striatumerkrankungen nicht auslésbaren allgemeinen
Versteifung fithre, in keinem Widerspruch zu irgendeinem geniigend unter-
suchten Fall anderer Autoren. Damit zeigt aber die Frkrankung des Pallidum
von neuem die Proportionalitit zwischen architektonischer und
funktioneller Differens.

Wir kommen nunmehr zu der Frage, welche SchluBifolgerungen wir aus
dem Pallidum- und dem Striatumsyndrom auf die normale Funktion dieser
Grisea zichen konnen.
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Bei ‘Beantwortung dieser  Tatsache wollen wir uns fiinf friher erhﬂbener'
anatomischer Feststellungen erinnern.

1. Das Pallidum und das Striatum des Menschen zeigen fegeniiber den
betreffenden Organen des Cercopithecinengehirns weder eine  Riickbildung,
noch eine Weiterentwicklung,  Wir miissen deshalb beiden Grisea die gleiche
Funktion zuschreiben, welche sie bei den niederen Affen ausitben.

2, Die Faserung des Pallidwm ist so viel frither markhaltig als die-
jenige des Striafum und des Certex, dall aller Wahrscheinlichkeit nach in der
pntogenetischen Entwicklung eine Zeit existiert, in welcher die hichsten moto-
rischen Aullerungen vom Striatum und dem Cortex unbeeinflufite Pallidum:
reflexe darstellen.

3. In der cortico-spinalen Faserung und wohl avch in der Grofihirn-Briicken-
Kleinhirnbahn haben wir cortico-fugale Wege, welche mit Umgehung von Palli-
dum und Striatum unmittelbar aof das periphere motorische Neuron ein-
wirken kinnen.

4. e pallido- und strio-petale Zuleitung stammt wenigstens in der Haupt-
sache aus dem Thalewus und thm unmittelbar benachbarten Grisea.

5. Die subpallidiren Bahnen wirken nicht unmittelbar auf das peri-
phere motorische Neuron ein.

Unter Beriicksichtigung dieser anatomischen Tatsachen milssen wir aus
dem Pallidumsyndrom, d. h, aus der bei anderen pathologischen Verdnderungen
nicht zur Beobachtung kommenden allgemeinen Versteifung in ganz vertrackten
Stellungen schliefien, dafl das Pallidum unter normalen  Verhiltnissen eine
hemmende Wirkung aul subpallidire Grisea ausiibt.

Aus dem Striatumsyndrom haben wir zuniichst zu folgern, dall das .F*auidw:u
das Zentrum far zahlreiche primitive Kinesen darstelit.  Es handelt sich
dabei ausschlieBlich um solche, welche nicht nur beim Erwachsenen unwill-
kiirlich?) erfolgen, sondern auch auf diese Weise zustande kommen, soweit
unser Gedichtniz in die Kindheit zurickreicht. Sie werden ferner nicht nur
alle durch Emotionen, d.h vermutlich durch cortico-thalamische Reize ver-
stirkt, sondern cin Teil desselben bildet direkt grobe Ausdrucksbewegungen
unseres Gefiihlslebens.  Mit der myelogenetisch wahrscheinlich gemachten Tat-
sache, daBl diese Pallidumkinesen die hochsten moterischen Leistungen des
kleinen Kindes darstellen, stimmt die schon 5. 650 erwihnte Verwandtschaft
mancher Erscheinungen des Striatumsyndroms (der choreatischen Ausdrucks-
und Mithewegungen nach Freund, Anten, Lért w a, der Spastizitit nach

1 Unter unwillkirlichen Bewegungen verstehen wir solche, welchen niemals eine die Idee eines
aktiven Handelns enthaltende Zielvorstellung vorausgeht und deren Ausfishrung von keinem
Aktivititsgefahl begieitet wird. Primare Automatismen sind solche Bewegungen, fur welche
dicser Sachverhalt nach unserem Erinncrongsvertigen fir immer gegolten hat.  Unter se kundiren
Automatismen verstelen wir dagegen diejenigen, welche sich in cinem gegebenen Moment alne
die eben genannten psychischen Phinotiene vollsichen, jederzeit aber diese Bogleitung wieder
erfahren kinnen und sich unter einer sulchen cingedbt haben, Es muf natirlich das Bestreben des
Naturforschers sein, diese verschiedenen AuBicrungen der Motilitit rein physiologisch zu definieren.
Aber es ist dies vorliufig nicht moglich.

208

Zur Lehre der Erkrankungen des strigten Systems - page 206 sur 374


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0974&p=206

p 258 12% ».  ZUR LEHRE DER ERKRANKUNGEN DES STRIAREN SVSTEMS. 833

Anton und Léri sowie der Pulsionen nach Zingerle) mit der Motilitit der
friihesten Kindheit dberein. Die Feststellung.endlich, dafl der Cortex Bahnen
gum peripheren Neuron ohne Beriihrung des stridren Systems entsendet, macht
verstindlich, dalf willkiirliche Bewegungen und Entspannungen pallidire Kinesen
voritbergehend zu hemmen vermogen. s .

Diese primitiven Kinesen des Fallilum erfahren nun durch das Striatunt
vor allem auf denervatorischem, aber auch auf innervatorischem Wege — wie
aus der Existenz der Striatumakinesen hervorgeht — eine starke Zigelung
Auf diese Weise werden die Pallidumlinesen verfeinert. Es bleibt aber auch
diese Zfigelung eine unwillkirliche: eine primér automatische. So er:
weist sich das Striatum beim Erwachsenen als ein dem Pallidum iibergeordnetes
Zentrum fiir unser unwillkiirliches , Mienen- und Gestenspiel, fisr automatische
Mitbewegungen und Positionsinderungen, fir Abwchr und Schutzreflexe’”,
Endlich miissen wir ane der Tatsache, dafl Bulbirsymptome, Steh- und Geh-
storungen, sowie wohl auch eine echte Verarmung und Vereinfachung anderer
Willkiirbewegungen bei Striatumerkrankungen auftreten, schliefen, dall ein
Teil dieser primiren Automatismen als clementare Teilbewegungen in die hoher .
lkoordinierten, kortikalen Willkiirbewegungen aufgenommen werden. Bes dieser
Deutung der Bulbirsymptome und der Geh- und Stehstorungen Jrauchen wir
einerseits diese nicht alle auf die Spastizitit zurickenfiibren; setzen wir uns aber
andererseits nicht durch Annahme eines eigentlichen Sprachzentrums oder eines
solchen fiir den -aufrechten Gang in Gegensatz zu unserer anatomischen Fest-
stellung, daf Striatum und Pallidum des Menschen durchaus einen Cercopithe-
cinencharakter bewahrt haben.

Die letzten Ausfilirungen veranlassen noch eine andere in der Einleitung
angeschnittene Frage. Wir erkennen aus ihnen nicht nur, dafl das stridre
System bestimmte motorische Funktionen hat, sondern wir schen gleichzeitig,
wie sich diese phylogenetisch alten Leistungen des stridren Systems in dic jungeren
und heheren des Cortex als unentbehrliche Elemente einordnen. Man kann ruhig
fortfahren, dic motorischen Aufierungen der Hirnrinde unter dem Bilde des
Reflexbogens zu betrachten. Man mufi sich aber vergegenwirtigen, dafi der
cortico-fugale Abfluf in sehr verschiedene Bahnen erfolgt, dafl sich dieser
Abfluf unter Aufnahme bis dahin sich in andere Bahnen ergieflender Reiz-
energie subkortikaler Reflexe vollzicht und dafl endlich die erste in die Peri-
pherie gelangte Reizenergie neue tiefere und hohere Reflexe auslsst.
Sq ist in Wirklichkeit der unserer Motilitit zugrunde liegende Reilexbogen®!
auch bei blofer Beriicksichtipung der innervatorischen Seite schon von einer
Kompliziertheit, die wir uns vorldufig nicht vorstellen kénnen. Dabei dirfte die
Anregung der striiren Leistungen, soweit sie Ausdrucksbewegungen darstellen,
vornehmlich durch einen cortico-fugalen Abfluf in den Thalamus zustande
kommmen. In welchem Mafe aber die striiren Elemente der Willkiirbewegungen
erst durch Umgestaltung des Abflusses der striliren Reizencrgie oder gar auf
uem Wege iiber die Peripherie in Tatigkeit gesetzt werden, entzieht sich vorldufig
dnserer Kenntnis, wie wir schon oben S, 600 betont haben,

14 Joarnal I, Peychologie wnd Neurslogie. Bd. a3 Ergh. 3. 209
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Aus allen bisherigen Schlufibetrachtungen geht daher zweifellos hervor,
dafl wir heute 1, bereits wichtige Kenntnisse von der Symptomatologie
der pathologischen Verinderungen des engeren strifiren Systems
besitzen und 2. daraws Schliisse aul die normale Funktion desselben ziehen
kinnen. Wir haben damit gegeniiber der Zeit, n welche der Beginn unserer
Studien (3llt, zusammen mit anderen Autoren filr jeden, der sehen will, gezeigt,
dall das stridire System beim Menschen nicht nur physiologisch und
klinisch seine Bedeutung hat, sondern in welcher Richtung dieselbe liegt,

Wir sind uns dabel der wvielen Liicken unserer Feststellungen durchaus
bewuiit,

Entgepen dem o der pathologischen Anatomue des Nervensystems weil
verbreiteten Vorkommnis, aus Unkenntnis der Schwankungen der normalen
Verhiltnisse innerhalb dieser gelegene und noch mehr unmittelbar pri-
mortale oder gar — was am hiufigsten vorgekommen ist — natiirliche oder
kiinstliche postmortale Verinderungen als pathologische zu beschreiben,
sind wir bemiht gewesen, nur diejenigen Befunde 2u registrieren, welche wir auf
Grund eingehender Vergleiche mit unserem normalen Material wirklich als
pathologisch anzusprechen uns filr berechtigt hielten. FEine noch weitere Ver-
tiefung in die normale Anatoemie wird uns wohl hier und da noch eine nicht
erwihnte pathologische Verinderung in unserem Material erkennen
lassen, selbst wenn wir von den erst durch besondere oben 5. 662 erwiihnten
Messungen erkennbaren leichteren Grafenabweichungen von der Norm absehen
Im allgemeinen glauben wir aber doch das Wesentliche in unseren Fillen er-
kannt zu haben: die allen gemeinsame Erkrankung des engeren siridren
Syslems.

Dagegen zweifeln wir nicht einen Moment daran, daff dic von uns unter-
schiedenen Gruppen in der Zukunft noch eme weitere Vermehrung erfahren
werden,

Daneben st ferner eme eingehende Vertielung des Studiums der oben be-
schriebenen pathologischen Prozesse nach ihrer histo-pathologischen Seite
vin dringendes Bediirfnis. Sie kann uns allein bessere Einblicke in die Atiologie
der architektonischen Veriinderungen gewihren.

Endlich st aber noch eine griindlichere Analyse der klinischen Sym-
ptome des einzelnen Frankheitsbildes ene unentbehrliche Voraussetzung fiir
den weiteren Auzhau der normalen une der pathologischen Physiologie des strifiren
Systems. Aus unseren Untersuchungen hat sich eine ganze Reihe neuver Frage-
stellungen ergeben.  Dieselben konnten matiirlich noch nicht in den Kranken-
geschichten beriicksichtigt werden, welche uns unsere Kollegen zur Verfiigung
gestellt haben. Aber in der Zukunft muf# es anders werden.!] Dabei glauben
wir aus den Ergebnissen unserer Untersuchungen die Forderung ableiten zu
diirfen, da die neuen klinischen Fragestellungen in engster Beziehung mit
Her pathologisch-anatomischen Forschung und der durch sie auf

1) Wir selbst werden uns dementsprechend nur noch zur anatomischen Untersuchung salcher
Falle entschlieflen, in welchen die klimische Untersuchung dicse Vertiefung orfahren hat.
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gedeckten Lokalisation der krankhaften Verdnderungen erfolgen  miissen.
Es gilt ja nicht nur im Einzelfall die klinischen Symptome, sowie die patho-
logischen Verinderungen und ihren Sitz in moglichst vollkommenem Umfang
gu erfassen, sondern das Wesentliche in der Symptomatologic, dem histo-
logischen Prozefi') und seiner Lokalisation zu erkennert,  Zn diesem Zweck
miissen die klinischen und pathologisch-anatomisehen Untersuchungen in eine
bisher nicht vorhandene enge Arbeitsgemeinschaft treten. Dall sie dabei
auch noch nach Kriften durch normal.anatomische sowie expn:rimenlt]l—
physiologische Forschungen zu fordern sind, braucht wohl nicht weiter
ausgefithrt zu werden. Beruht doch — wie wir in unseren Ausfithrungen hervor-
zuheben micht unterlassen haben — die Unsicherheit in der pathophysio-
logischen Erklirung der klinischen Symptome unserer Krankheitsfille zu cinem
grotien Teil auf Liicken unseres fasersystematischen und synaptologischen
Wissens und dem fast noch vollstindigen Fehlen einer experimentell-physio-
logischen Erforschung des engeren strifiren Systems!

Am Ende dieses Teiles unserer SchluBbetrachtungen méchten wir noch zu
den von v, Striampell neverdings auf Grund von klinizchen Studien an Kranken
mit pathologischen Verinderungen des strifiren Systems aulgestellten Begriffen
der normalen | myosiatischen Innervation” und des pathologischen ,ancyostatischen
Stvmptomenkomplexes” Stellung nehmen: v, strivmpell bezeichnet die von der
,wvorderen Zentralwindung” durch die | Pyramidenbahn’ in die Peripheric
geleitete willliirliche Motilitit als die smyomoterische ader myodynamische und
stellt. ihr die diese erst ermoglichende Innervation und Denervation als die
myostatische gegeniiber, Die Storungen dieser myostatischon Funktionen bilden
Strumpells amyostatischen Symptomenkomplex. v. Economo und Schilder
haben jiingst dagegen eingewandt, dafl diese Zusammentassung die Gefahr mit
sich briichte, die | feineren Details™ der einzelnen Erkrankungen zu verwischen.
Wir stimmen darin den Wiener Autoren bei, wenn wir uns auch bewubt sind,
dall man chenfalls gegen unsere viel engeren Begriffe des Striatum- und des
Pallidumsyndroms den gleichen Verwuef machen kimnte. Wir haben aber gegen
die v. Striompellschen Begriffe bei veller Anerkennung alies dessen, was der
Autor iiber die |, myostatische’® Funktion sagt, ver allem einzuwenden, dali die
myostatische Funktion sich nicht nor aus dem Zuzammenspiel des stridiren
Systems, des Cercbellum, pewisser Cortexabschnitte usw, zusammensetit,
also lokalisatorisch sehr differente Elemente der Motilitit umfalt, sondern dafl
v. Strivmpells Umgrenzung der myostatischen und myndynamischen Funktion
auf alle Falle sowohl vom Iokalisatorischen, wie vom psychophysiologischen
Standpunkt aus keine gliickliche ist. So rechnet ». Striumpell einerseits dic
choreatischen Bewegungen zu denjenigen des | neurodynamischen Pyramaden-
systems”, Und andererseits miissen wir auf Grrund unserer Experimente am

f Die Wichligkeit der Aufdeckung des Wesentlichen hei histologischen Verdnderungen
{80 i giner ups erst bei der Korrekiue dieses Druckbogens sugesandien, sebr interessanten Arbeit
Spiclmeyers von neuem betont worden {Die histopathelogische Zusammengehdrigheil der Wilson-
schon Torankheit und der Pseudosklerose, Zeitsche, £ d, ges. Neurol, o, Payeh. Bd. §7, 1930).
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Affen mit der Maglichkeit rechnen, daB speziell die , myostatische” Funktion des
agranuliren Gebiets durch Vermittlung der Area gigantopyramidalis und damit
eventuell der Pyramidenbahn zustande kommt™) Ferner sind nicht nur auf Grund
der -Introspektion die willkiirlichen Denervationen, welche v. Striimpell blefl
nebenbei erwihnt und zur myostatischen Funktion rechnet, als den innerva-
tarischen Myodynamismen gleichwertig!) anzusehen, sondern sie gehen nach den
Experimenten Sherringtons und Herings auch teilweize von der Area giganto-
pyramidalis aus. Endlich haben wir erst 5. 835 gesehen, daf die Willkiir-
bewegungen, welche v, Etrivmpell doch mit seinen myodynamischen Bewegungen
identifiziert, auf extrapyramidalem Wepe wirksame siidre Elemente um-
schliefien, Das ungeheuer komplizierte Problem der Motilitdt kann eben unserer
Ansicht nach nicht durch eine rein klinische Beobachtung unter Beriick-
sichtiung einiger Talsachen der Introspeltion gelost werden, sondern nur
durch topistische® Forschung, d. h. durch experimentellen und klinischen
Aushau der Lokalisationslehre unter Filhrung der architektonischen
Gliederung bei gleichzeitiger Benutzung der Tatsachen der Selbstbeobachtung.
Die Kliniker miissen endlich aufhbren, unter Nichtberiicksichtigung der neue-
sten Fortschritte der Lokalisationslehre pathologischen Bewegungsiuflerungen
ihren Sitz ansehen zu wollen. :

Z.

Wir kommen nunmehr zu den pathologisch-anatomischen Fragen,
welche uns zu der vorstehenden Untersuchung veranlafiten. Wir haben in dieser
und fritheren Arbeiten darauf hingewiesen, wie in den obigen Gruppen ge-
schilderte Krankheitsbilder bis in die jingste Zeit hinein von einzelnen Autoren
als sogenannte funktionelle Neurosen angesprochen wurden. Um so aul-
fallender ist es, dal} bereits alle untersuchten Krankheitsbilder ein architek-
tonisch faflbares Substrat geliefert haben, ein Substrat, welches bereits
im Markfaserbild mit blofiem Auge erkannt werden kann. Wir haben’ hier
dieselbe Uberraschung erlebt, welche uns einst die architektonische Rinden-
felderung bereitet hat.

Auns dieser Feststellung méchten wir cinige methodalogische Forderunpen
fiir die Zukunft herleiten. So wichtig die histopathologische Vertiefung der Er-
krankungen des striiren Systems unseren obigen Ausfihrungen gemifl auch
ist, so scheint uns doch fiir die Vergleichung der einzelnen Fille, fir ihre Grup-
pierung und ihre lokalisatorische Ausnutzung das Markfaserbild und das er-
ginzende Giesonbild das Wichtigste zu sein. Die soeben erschienene Ver-
offentlichung v, Economos und Schilders gibt uns z. B. durchaus kein Bild
von der Ausdehnung des pathologischen Prozesses. Die Darstellungen anderer

) Vgl. dardber C.und O. Vogt, Zur Psychophysiologie der Matilitit, Theses Jaurnal, Bd, 26,
Vom Standpunlkt der Intrespektion werden wir in dieser Arbeit dic Zislbowegungen den Ausilide-
bewegungen gegeniiberstellen.  Heide Gruppen umfassen innervatorische und denervatorische Dy-
MAm IS, i
oo By Yyl das Niihere in 0. Vogt, Zur topistischen Erforschung des Seslen- ond Nervenlebens
des Menschen, Dieses Journal, Bd. 46,
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Autoren enthalten Schwere anatomische Widerspriiche. Wir schlagen deshalb
vor, zundchst zur Erleichterung des Vergleichs nur Fron talserien anzuwenden,
bei annihernd bilateraler Erkrankung eine Hemisphire in eine lickenlose
Markfaserserie zu zerlegen und nur die andere Hemisphire fur feinere histo-
pathologische Methoden zu reservieren, bei unilateraler oder ungleicher
Erkrankung der Hemisphiren aber beide nach Herausschneiden schmaler
Blacke zu sonst lickenlnsen Markfaserserien #u verarbeiten. Nur in ganz
frischen Tillen sollte man davon abschen und die Marchi-Methode in An-
wendung bringen.  Diese warme Empfehlung der Benutzung von Weigert- ader
richtiger Kultschitzky-Palschen Markfaserserien stiitzt sich dabei noch spesiel]
auf zwei Tatsachen. Bei gut gelungener Firbung verridt sich jede destruktive
Rindenerkrankung sofort dem Kenner der Cortexmyeloarchitektonik. Irgend-
welche kortikalen Komplikationen einer stridren Erkrankung werden deshalb
bei Durchforschung der Markfaserserie nicht iibersehen werden. Dasselbe gilt
von Thalamusverinderungen oder solchen anderer Grisea. Dazu Lkommt dann
aber noch dic weitere Tatsache, daff etwas dltere lokale Prozesse sich auch in
den sekundiren Degenerationen dufiernt) Fir die pathophysiologische
Deutung mége man sich aber bei dem Vorhandensein architektonischer
Verdanderungen vorliulig an diese halten und nicht irgendwelche feine Ver-
anderungen, 2. B. in Sudanpriparaten hervortretende Fettablagerungen, eine
wichtige Rolle spielen lassen. Wir werden diese letzte Forderung noch weiter
unten niher begriinden.

Wenn wir von der Ahnlichkeit zwischen Etat dysmyélinique und dem Schwund
der Pallidumfaserung im Status desintegrationis (Etat paradysmyélinique) absehen,
cind alle oben von uns unterschiedenen pathologisch-anatomischen Gruppen gut
gege:nei:m&cr abgegrenzt. Sie sind recll in der Natur existierende und
nicht etwa nur — wie es fdlschlicherweize von systematischen Gruppen der
Zoologie und Botanik so oft behauptet worden ist — auf Abstraktionen
beruhende liinstliche Kategorien. Wallen wir diesen Befund mit 0. Vogts
Ergebnissen seiner Studien tber das Variieren gewisser Inscktenarten in Ana-
logie bringen, so missen wir — entsprechend unseren Ausfithrungen in der Ein-
leitung — schlieflen, dall extrastridre Sehadigungen — eventuell auch nur
in der Aszendenz — als Utsache nicht nur des Status marmoratus (vgl. oben
5. 692!}, sondern auch der iibrigen Krankheitsformen anzusehen sind. Unsere
bisherigen Studien haben aber nach dieser Richtung keine positiven Ergebnisse
gehabt. Wir konnen hiichstens fiir diejenigen Erkrankungen, welche mehrere
Geschwister befallen, ohne sich in der Aszendenz gezeigt zu haben (Etat marbré,
Tatalnekrase), entsprechend dem schon 5. 692 Ausgelthrtenvon der hypothetischen
Noxe vermuten, dali sie bereits die Keimzellen getroffen hat. Es erscheint uns

%) Sp wird die in der eben erwhhnten Arbeit Spiclmeyers gitierte Vertinderung des Suhi-
kulam (S, 337) auch myelnarchitektonisch hervortreten. Und die von diesem Antor beohachiete
Erkrankung des Dentatom (8. 327) wird sich nicht mur in einem werinderten architekionischen Bild,
gondern much In siner sekusdiren Depensration des Brachium conjunciivum offenbares.
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2ber als eine ‘durchaus fruchtbare Auigabe der weiteren Forschung, nach der-
artigen Schiidigungen zu suchen. . - !

Ebenso muft kinftigen Untersuchungen. die Entscheidung dariiber vor-
behatten bleiben, in welchem MafBe besondere Familien und Rassen spezi-
fisch gefirbte Erkrankungen des strifiren Systems zeigen oder bei pewiszen
Rassen hestimmte Krankheiten iberhaupt nicht auftreten, Wwie man es
entsprechend  unserer  Einleitung bei durch extrastriire Noxen ausgelisten
Schadigungen des strifiren Systems annchmen mull

In der vorstehenden Arbeit lieflen 33 Fille pathologisch-anatomischer
Verinderungen des engeren strifiren Systems 8 Gruppen unterscheiden. Direi
digser Gruppen, den Status marmoratus, den progressiven States fibrosus und
den Status desintegrationis, hiitten wir leicht um viele Fille vermehren kiimnen,
wenn wit uns der Mihe ihrer Untersuchung bei den bisher iiblichen Kranken-
geschichten hitten unterzichen wollen. Aus dieser Sachlage scheint ung ohne
weiteres die beschrinlkte Zahl verschiedener Erkrankungen des strifiren Systems
hervorzugehen, wenn auch die weitere Forschung gweilellos noch neue Formen
aufdecken wird, Tn dieser Beschréinktheit stridrer Krankheiten sehen wir nach
unserer Einleitung den Ausdruck dafie, daf) die Gewebselemente, welche die
wingelnen Teile des strifiren Syslems susammensetzen; ihrér Konstitution nach
nuringang bestimmten Richtungen auf extrastriare Sehidigungen reagieren
kinnen, J '
Mit dieser Einengung von Reaktionsformen diirfte s weiter zusammen-
hiingen, dafl — wic wir ¢5 in der Einleitung von den kimetlichen Schmetterlings-
aberrativnen erwihnten — ganz ungleiche Ursachen nahezu identische
pathnlngisuh-analumjschE'BiIder zeitigen.  Wir haben schon in umseren
Aufsitzen und hier 5. 604 darauf hingewiesen, dali em enzephalitischer Groll-
hirnherd im kindlichen Gehirn, eine enzephalitische Erweichung der Umgebung
des Striatum beim Erwachsenen, dic unbekannten Ursachen der einfachen pro-
gressiven und der Huntingtonschen Chorea, sowie die progressive Paralyse 2u
jener elektiven Nervenzellnekroso fithren, welche den Status fibrosus zeitigt,
[He unbekarnnte Ursache der Wilsonschen Krankheit veranlafit — so fithrten
wir frither {,,Zur Kenntnis usw.", 5. 53] auch schon aus — ehenso wie eine Stran-
gulation eme Totalnekrose, Wir kimnen heute noch diese Feststellungen dahin
erginzen, dafl die Gefiifisklerose, welche nicht nur zu grofien. himorrhagischen
und malaeizchen Herden fiihrt, sondern auch die Lakunen und vielleicht sogar
die Cribliiren veranlaflt, sicherlich eine sehr verschiedene Atiologie hat, i

Fithren aber ungleiche Ursachen zu anndhernd denselben . anatomischen
Verinderungen, so entsteht die weitere Frage, ob diese Veranderungen im Einzel-
fall nicht doch cine durch die spezielle Atiologie bcstil_:pmte_FErbung
anfweisen, Diese Frage konnen wir schon heute fiir die 4 Groppen des Etat
fibreux hejahen, Der durch enzephalitische Nachbarprozesse ausgcliste crreicht
nicht rur bald einen Stillstand, sondern anch der Bau der Freatzglia ist— wie wir
oben S, 600 sahen — ein besonderer.  Bei den drei anderen Atinlogien ist die
elektive Zellnekrose mieht nur eine dauernd progressive, sondern bei der einfachen
Charea ist die Glinse eine geringere als bei der Huntingtonschen, und bei der
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progressiven Paralyse zeigt die Striatumerkrankung die typischen Gefiliverin-
derungen der Paralyse. Die pathologisch-anatomische Untersuchung darf des-
halb micht bei der Einrethung des einzelnen Falles in eine unserer jetzigen ader
der noch spéiter abzugrenzenden Gruppen stehen bleiben, Sie muli in die be-
sonderen Eigentiimlichkeiten jedes Falles miglichst ticf eindringen, um
auf dicse Weise dic gegenwirtigen Gruppen in dtioloBisch diffe rente Unter-
abteilungen mehr und mehr #u zerlegen. Nur so diirfen wir hoffen, allméihlich
-in die kausale Begriindung der einzelnen Erkrankungen des engeren striiren
Systems einzudringen.
Die weitere Vermutung, daf unsere Lrkenntnis der verschiedenen Er-
krankungen des strifiren Systems seine besondere Disposition oder Nicht-
veranlagung fu bestimmten Erkrankungen aufdecken wiirde, hat sich voll-
-standig bestitigt, wie wir schon in unserem Beitrag , Zur Kenntnisusw.”, 5.53,
feststellen konnten: ,,Ider Etat marbré ist eine angeborene Mifbildung, welche
in diesem Grade bisher nur im Striatum beobachtet worden ist. Sie ergreift
dabei nie die Umgebung des Striatum. Nur in schr viel leichterem Grade kommt
sie danchen als C. Vogts Plagues fibromyéliniques im Cortex cerebri vor." It
pegen haben wir sie bisher niemals in einem anderen Griscum des Zentral-
nervensystems aufgefunden. Wir diirfen deshalb wohl ohnc weiteres behaupten,
daf das Steintum zu dieser MiBbildung ganz besonders disponiert ist
In der elektiven Zellnekrose des Striatum als einer Teilerscheinung
des Bielschowskyschen Typus der zerebralen Hemiatrophie wver-
fallen die Zellen: des Striatum und solche der 111, Hirnrindenschicht einer Nekro-
biose, wihrend die anderen Hirnrindenschichten intakt bleiben. Neben der
111, Hirnrindenschicht neigt also hier das Striatum in besonderem Mabe
qu einem Absterben seiner Zellen,  Bei dem progressiven Etat
fibrewx der einfachen Chorea haben wir vollends eine isolierte schwerste
Frkrankung des Striatum, wihrend das ganze fibrige Zentralnervensystem,
abgeschen won einer leichten Miterkrankung des Pallidum und- selbst-
verstindlichen sekundiren Degenerationen, imtakt sein kann. Von neucm
begegnet uns also hier eine besondere Dizposition des Striatum zur
Nekrobiose, Dagegen nimmt das strifire System nur ausnahmsweise an
dem paralytischen Prozel teil Dabei existiert noch in bezug anf Neigung
-gur paralytischen Erkrankung ein Unterschied zwischen Striatum und Pallidum.
Umgpekehrt befallt der Status dysmyelinisatus vornehmlich die pallidare
Faserung. ,Die Totalnekrose beginnt wohl immer im Putamen.' Endlich sind
fiir die im Etat de désintégration vereinigten pathologischen Prozesse Striatum
und Pallidum Priadileltionsstellen.  Wir sehen so, , dall das strifire System oder
Teile desselben von bestimmten Erkeankungen ausschliefilich, besonders
stark nder speziell oft heimgesucht werden®. Anderen Krankheiten verfallt
dagegen das strifice System nur selten Wir kionnen dabei schon heute fest-
stellen, dafl diese Dispositionen oder Nichtveranlagungen keiné Bezichung zum
phylogenetischen Alter oder zur Reihenfolge in der ontogenetischen
Reifung haben. Im Etat fibreux gehen phylogenetisch oder antogenetisch
‘relativ jugendliche Neurone (# und g unserer Textfigg. | und 2}, im Etat dysmyé-
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linique dagegen zumeist phylogenetiseh alte und ontogenetisch frith markreite
Neurone zugrunde. Das bei der cinfachen Chorea absterbende Striatum ist
aber immerhin noch ein phylogenetisch sehr altes Gebilde gegeniiber manchen
Partien der bei seiner Erkrankung intakt bleibenden Hirnrinde. Auch die dfter
ausgesprochene Idee, diese differente Vulnerabilitit der verschiedenen zere-
‘bralen Grisea auf ungleiche Ernihrungsbedingungen und dabei speziell
die zweifcllos grofle Empfindlichkeit des Striatum fr manche Erkrankungen
aufbcsonders:ungﬁnstigeBlutur:rsnrg-ungwerhﬁltnissedﬂmlbmmﬁck—
fithren zu wollen, ist unserer Ansicht nach mit der Tatsache unvereinbar, da
das Striatum gewissen Erkrankungen besonders schwer verfillt, Dieser Unter-
schied in der Widerstandskraft gegeniiber werschicdenen Noxen scheint uns
vielmehr darauf hinzuweisen, daB wir denselben direlet auf den besonderen
Chemismus der einzelnen Grisea des Zentralnervensystems zurfickzufihren
haben. Mit der Feststellung dieses ungleichen Chemismus schaffen wir aber
die notwendipe Vorausselzung fiir seine Aufdeckung und damit — wie wir schon
wiederholt betont haben — weiterhin die unentbehrliche Basis fir jenc Chemo-
therapie, die uns mehr als andere therapeutische MaBnahmen eme erfolgreiche
Bekamplung der strifiren Erkrankungen in Aussicht zu stellen scheint.

Unsere Untersuchungen bezweckten dann weiter — entsprechend unseren
Ausfithrungen in der Einleitung — die Entscheidung der Frage, ob die patho-
logisch-anatomische Gruppierung der Erkrankungen des stridren Systems jene
wissenschaftliche Klassifikation erméglicht, welche nicht nur eine schnellste
Diagnose gestattet, sondern auch durch Analogieschliisse uns iber die Prognose,
‘die Therapie und die Prophylaxie unterrichtet. Wir haben in der Einleitung
5. 633 schon darauf hingewicsen, dall Beginn und Entstehung nerviser Er-
krankungen von dem pathelogisch-anatomischen Prozeft und der Funktions-
tilchtigkeit der gesund gebliebenen Hirnteile abhéingt. Bei diescr Sachlage muf
sich uns die Frage aufdringen, ob bei Erkrankungen des stridren Systems der erste
dieser beiden Faktoren von so iiberragendem Einflusse ist. Als Resultat unserer

- Untersuchungen konnten wir nun bereits in unserem Au fzatz , Zur Kenntnis usw.",

5, 51, mitteilen, dafi alle acht ven uns unterschiedencn Gruppen von patho-
Ingisch-anatomischen Verdnderungen durchspezifische Krankheitshilder charak-
terisiert sind. Daraus ergibt sich ohne weiteres, dafl bei einem im dbrigen ge-
sunden Zentralnervensystem die Art der pathologischen Erkrankung des stridren
Systems — neben der Zeit ihres Auftretens — das Krankheitshild vom Anfang
bis zum Ende in der file uns heute fafbaren Form allein bestimmt.

Aber wir konnen noch ein Weiteres feststellen. Manche Fille des Status
marmoratus waren mit anderen Anomalien des Zentralnervensystems kombiniert.
Bei der Huntingtonschen Chorea und bei der Paralyse des Striatum existierte
gleichzeitig eine schwere Grofhirnerkrankung.  Aber alle dicse die Striatum-
verinderungen begleitenden Anomalien des Zentralnervensystems haben keinen
heute schon erkennbaren Einfluf auf den Charakter des jedesmaligen stridfen
Krankheitshildes. Fs behilt also in viélen Fillen von gleichzeitiger Erkran-
kung anderer Hirnteile der pathologische Frozed im striirenSystem
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seinen das Zustandsbild und den Krankheitsverlauf qualitativ bestimmen-
den Einfluf. -

Aber es sind hiervan diejenigen Fiille ausgenommen, in welchen eine speziclle
Schidigung anderer motorischer Mechanizsmen vorliegt. Eine schwerere
Storung im spino-cortico-spinalen  Reflexbogen der Area pigantopyramidalis
verdeckt — wie wir zuerst in unserem , Erster Versuch usw.' gezeigt in
dieser Arbeit 5. 7001, wieder erdirtert haben — das striire Symptomenbild wenig: -
stens filr unsere heutige klinische Analyse wollstindig.  Auch andere Stirungen
motorischer Mechanismen vermégen des Krankheitshild qualitativ zu dndern
und so die Diagnose und die Klassifizierung einer strificen Erkrankung intra vitam
mehr eder weniger zu erschiweren, wie es z. B. der Fall v. Stauffenbergs zeigt.

In anderen Fillen verstiirken anderweitige Hirnerkrankungen wenigstens
die striiren Symptome. Wit haben schon 5. 677 auf einen derartigen Einfluf
der Mikrocephalie hingewiesen. Ferner steigert z. B. eine starke senile Demenz
wohl infolge der weitgehenden Aufhebung der Dencrvationsfunktion die striire
Rigiditit wesentlich (33. Fall; wgl. auch 30. Falll). Hier entstelit ein strifres
Symptomenbild, das zur striiren Erkrankung unproportional intensiv ist.

Wenn wir aber von diesen speziellen Kombinationen strifirer und anderer
maotorischer Stérungen absehen, so missen wir unsere Erfahrung dahin resu-
mieren, dafl die pathologische Anatomie der stridiren Erkrankungen
sogar einen grifleren klassifikatorischenWert hat, als man a priori
voraussehen konnte,

Die weiter in der Einleitung angeschnittene Frage, wie weit bei annihernd
gleichem pathalogischen Prozell die speziclle dtiolopische Fiarbung das
Zustandsbild und den Krankheitsverlauf beeinflufit, vermigen wir
heute noch nicht zu beantworten.

Die letzte Frage endlich, welche C. Vogt zur systematischen Bearbeitung
der strifiren Erkrankungen veranlafite, die Frage, ob aus der pathologisch-
anatomischen Gruppierung der Krankheiten des strifiren Systems allgemein for
pathologisch-anatomische Klassifikationen Charakteristisches in den
klinischen Symptomen ableitbar und so Fingerzeige fiir eine derartige, aber
vorliufig nur auf dem Wege der klinischen Beobachtung anstrebbare Einteilung
der zurzeit pathologisch-anatomisch noch nicht fafibaren Erkrankungen des
Nervensystems zu gewinnen wiren, haben wir schon in unseren fritheren Aus-
fuhrungen dahin beantworten kinnen, dall nicht das momentane Zustandshbild,
sondern die Zeit des Krankheitsbeginns und die Gestaltung des Sym.
ptomenbildes wihrend des ganzen Verlaufs das Charakteristische seien.

Damit sind wir 2n das Ende unserer lleut:gr.-n Ausfiihrungen gelangt. Wollen
wir einen letzten Schluf aus denselben zichen, so0 ist es der, daBl unser Studium
uns gezeigt hat, dafl sich eine weitere pathologisch-anatomische wie klinische
Vertiefung der Lehre wvon den Erlrankungen des striiren Systems in hohem
Matle lohnen und dazu angetan sein wird, iiber den Rahmen dieser Erkrankungen
hinaus eine Reihe allgemeinerer physiologischer und anatomischer Fragen nor-
maler und pathologischer Natur zu kliren.
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